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THEMA | SUJET

Das Kind mit Entwicklungsstorungen:
Frihdiagnostik mit Screeningverfahren

Les troubles du développement chez I'enfant:
un diagnostic précoce grace a une procédure de dépistage

UTA TACKE,

Screeningverfahren kénnen Kinder mit hohem
Risiko fiir Entwicklungsstérungen identifizieren.
Sie erlauben eine gezielte weitere Diagnostik, die

Beratung der Eltern und eine frithe Férderung.

In den Industrienationen haben 15-20 Prozent aller Vor-
schulkinder einen isolierten und 1-3 Prozent einen kombi-
nierten Entwicklungsrickstand in den Doméanen Motorik/
Koordination, Sensorik, Kognition, Sprache, Lernen, Psyche
und Verhalten [1]. Kinder mit pré- und perinatalen Komplikati-
onen wie Frihgeborene unter 1500 g Geburtsgewicht haben
ein noch hoheres Risiko fur Entwicklungsstérungen (25—
50%), Cerebralparesen (5-10%) und Intelligenzminderung.
Aber nur 3 Prozent aller Kinder erhalten in den ersten funf
Jahren Foérdermassnahmen; erst im Schulalter erhoht sich
der Anteil auf 12,5 Prozent [2]. Damit geht kostbare Zeit ver-
loren, denn frihe Interventionen verbessern die Entwick-
lungsprognosen [3]. Aus diesem Grund ist Friherkennung
unverzichtbar.

Im folgenden Text geben wir einen kurzen Uberblick tiber
die intrauterine Hirnentwicklung, um frihe Lasionen und de-
ren Folgen verstandlich zu machen. Danach diskutieren wir
den Normbegriff und stellen anschliessend einige gangige
Verfahren zur Entwicklungsbeurteilung vor.

Friithe Hirnentwicklung und ihre Stérungen

Die biologische Entwicklung des Gehirns bedingt den neuro-
logischen Entwicklungsstand des Kindes; sie ist intrauterin
besonders storanfallig. Schon in den ersten Schwanger-
schaftswochen sind sémtliche Teile von Gehirn und Ricken-
mark angelegt. Exogene und endogene (oft genetische) Fak-
toren konnen letal sein oder zu Anlagestérungen, Mikro- oder
Makrozephalie fuhren. Periventrikular entstehen Nervenzel-
len, sie vermehren und differenzieren sich wahrend ihrer
Migration zum Zielort und viele unterliegen spater dem
programmierten Zelltod. In der zweiten Halfte der Schwan-
gerschaft erreicht die Hirnentwicklungsaktivitat ihr Maxi-
mum. Die Synapsen werden gebildet. Die Myelinisierung der

MIJNA HADDERS-ALGRA

Des procédures de dépistage permettent d’identi-
fier les enfants qui présentent un risque élevé de
troubles du développement. Elles permettent

de faire un diagnostic supplémentaire ciblé, de
donner des conseils aux parents et d’initier un

soutien précoce.

Dans les pays industrialisés, 15 a 20% des enfants en
age préscolaire ont un retard de développement isolé,
1 a 3% ont un retard de développement combiné dans les
domaines de la motricité/coordination, des organes senso-
riels, de la cognition, du langage, de I'apprentissage, du psy-
chisme et du comportement [1]. Les enfants qui ont présen-
té des complications prénatales et périnatales, comme les
bébés prématurés d'un poids inférieur a 1500 g a la nais-
sance, ont un risque encore plus élevé de troubles du déve-
loppement (25 a 50%), d'infirmité motrice cérébrale (5 a
10%) et d'intelligence réduite. Mais seuls 3% des enfants
bénéficient de mesures de soutien au cours de leurs cing
premiéres années; ce n'est qu'a I'age scolaire que cette part
passe a 12,5% [2]. Un temps précieux est donc perdu car les
interventions précoces améliorent le pronostic de développe-
ment [3]. La détection précoce est dés lors indispensable.
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Frithe Interventionen verbessern die Entwicklungsprognosen. | Les
interventions précoces améliorent le pronostic de développement.
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Nervenbahnen ist bis zum 18. Lebensmonat korrigierten Al-
ters (KA)' sehr aktiv, aber erst mit etwa 40 Jahren abge-
schlossen [4]. Die Synaptogenese? ist ein lebenslanger Pro-
zess. Besonders Sauerstoffmangel und Infektionen, aber
auch zahlreiche andere Noxen kdnnen zu periventrikularen
Lasionen mit Zysten- oder Narbenbildung flhren, die am er-
rechneten Geburtstermin in der cerebralen Bildgebung meist
erkennbar sind. Zuséatzlich kénnen neuronale und axonale
Schaden entstehen wie Migrationsstérungen oder Hirnvolu-
menmangel mit den klinischen Folgen Cerebralparesen, Epi-
lepsien und Intelligenzminderung. Gegen Ende der Schwan-
gerschaft sind die Basalganglien ganz besonders vulnerabel.
Perinatale Lasionen dussern sich als dystone Cerebralparese.
Sie unterscheidet sich von der spastischen Form, die auf fri-
here periventrikulare Lasionen zurlickgeht.

«lIst das noch normal?»

Unser Normbegriff basiert auf empirischen Daten — feste
Grenzen zwischen «normal/typisch» und «abnorm/atypisch»
gibt es nicht (Abbildung 1). Die kindliche Entwicklung wird
meist nach zeitlichen Kriterien beurteilt, den sogenannten
Meilen- oder Grenzsteinen. Die 50. Perzentile (Meilenstein)
beziehungsweise die 90. Perzentile (Grenzstein) bezieht sich
auf die Entwicklung gesunder Gleichaltriger. Ein isolierter
Rickstand ist klinisch meist bedeutungslos. Wenn mehrere
Bereiche betroffen sind, erhoht sich das Risiko fur Entwick-
lungsstorungen. Dies ist besonders dann der Fall, wenn sich
das Kind auch qualitativ atypisch entwickelt, zum Beispiel
durch konstante Asymmetrie oder Stereotypien statt Variati-
on. Es hat sich namlich gezeigt, dass sich die Entwicklungs-
prognose des Kindes vor allem an der Variation von Bewe-
gungen abschatzen lasst [4].

Entwicklungsneurologische Untersuchungsmethoden

Wir stellen hier nicht ausschliesslich Screeningverfahren vor,
sondern auch solche Untersuchungsmethoden, die sich in
der Entwicklungsneurologie bewahrt haben und zu denen
Gutekriterien vorliegen.

Grenzsteine der Entwicklung [5]: Mit jeweils zwei bis drei
altersabhangigen Items pro Domane werden diejenigen Fer-
tigkeiten erfragt, die 90-95 Prozent gleichaltriger gesunder
Kinder erreichen. Die betrachteten Domanen sind Kérpermo-
torik, Hand- und Fingermotorik, Sprech- und Sprachentwick-
lung, kognitive Entwicklung, soziale Kompetenz, Ich-Entwick-
lung sowie Entwicklung der Selbstandigkeit. Die Fragebdgen
liegen fur die Altersgruppen 6, 9, 12, 18 Monate und 2, 3,
4,5, 6 Jahre vor. Sie sind in die kinderarztlichen Vorsorgeun-
tersuchungen integriert, werden aber auch in Kindergarten
eingesetzt. Verfehlt ein Kind die Grenzsteine, ist eine aus-

T Korrigiertes Alter: die Anzahl Wochen, die das Kind zu friih geboren
wurde, wird vom chronologischen Alter (ab Geburt) abgezogen.
2 Synaptogenese: Entstehung neuer Synapsen an einer Nervenzelle.
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Nous donnons ici un bref apercu du développement intra-
utérin du cerveau afin d'expliquer les lésions précoces et
leurs conséquences. Nous discutons ensuite le concept de
normalité, puis nous présentons quelques méthodes com-
munes pour évaluer le développement.

Le développement précoce du cerveau et ses troubles

Le développement biologique du cerveau détermine le stade
neurologique du développement de I'enfant; il est particulie-
rement sensible aux perturbations intra-utérines. Dés les pre-
miéres semaines de grossesse, toutes les parties du cerveau
et de la moelle épiniére sont constituées. Des facteurs exo-
genes et endogenes (souvent génétiques) peuvent étre mor-
tels ou entrainer des dysfonctionnements, une microcéphalie
ou une macrocéphalie. Au niveau périventriculaire, des cel-
lules nerveuses se développent, se multiplient et se différen-
cient au cours de leur migration vers leur destination. Beau-
coup sont ensuite soumises a la mort cellulaire programmée.
Dans la seconde moitié de la grossesse, l'activité de dévelop-
pement cérébral atteint son maximum. Les synapses se for-
ment. La myélinisation des voies nerveuses est tres active
jusqu’au 18° mois de vie de I'age corrigé', mais ne s'acheve
pas avant environ 40 ans [4]. La synaptogénése? est un pro-
cessus qui dure toute la vie. Les carences en oxygéne et les
infections, mais aussi de nombreuses autres substances
nocives peuvent entrainer des lésions périventriculaires, avec
formation de kystes ou de cicatrices qui sont généralement
visibles en imagerie cérébrale a la date prévue de la nais-
sance. De plus, des dommages neuronaux et axonaux tels
que des troubles de migration ou un manque de volume céré-
bral peuvent survenir, entrainant des conséquences cliniques
comme une infirmité motrice cérébrale, de |'épilepsie et une
intelligence réduite. Les ganglions de la base sont particulie-
rement vulnérables vers la fin de la grossesse. Les Iésions
périnatales se manifestent par une infirmité motrice céré-
brale dystonique. Celle-ci differe de la forme spastique, due
a des lésions périventriculaires plus précoces.

«Est-ce encore normal?»

Notre concept de norme se fonde sur des données empi-
riques. Il n'y a pas de frontieres fixes entre ce qui est «nor-
mal/typique» et ce qui est «anormal/atypique» (illustration 1).
Le développement de I'enfant est généralement évalué en
fonction de critéres temporels, appelés jalons ou bornes. Le
50° percentile (jalon) et le 90¢° percentile (borne limite) font
référence au développement d'enfants du méme age en
bonne santé. En principe, un retard isolé est insignifiant sur
le plan clinique. Si plusieurs zones sont touchées, le risque
de troubles du développement augmente. C'est particuliére-

" Age corrigé: on déduit de I'age chronologique (depuis la naissance)
le nombre de semaines d'avance qu'avait I'enfant a la naissance.

2 Synaptogénése: formation de nouvelles synapses dans une cellule
nerveuse.



Este Laute

Lachelt kommunikativ
Folgebewegungen Augen und Kopf
Kopf halten

Drehen, RL » BL
Drehen, BL » RL
Greifen, hélt : Objekt
Robben

Greifen, hélt 2 Objekte
Silbenketten

Sitz frei

Setzt sich auf

Krabbelt auf allen Vieren
Greift, halt 3 Objekte
Geht mit Unterstiitzung
Steht frei

Erste Worte

Geht frei

Premiers sons

A un sourire communicatif
Suit un mouvement des yeux et de la téte
Maintient sa téte

Se tourne du dos sur le ventre
Se tourne du ventre sur le dos
Attrape un objet et le tient
Rampe

Attrape deux objets et les tient
Chaines de syllabes

Reste assis sans étre tenu
S'assied

Marche & quatre pattes....
Attrape trois objets et les tient
Marche avec de l'aide

Se tient debout librement....
Premiers mots

Marche librement

flhrliche Diagnostik zwingend. Leider sind die Items wenig
standardisiert und kaum validiert.

Beurteilung der «General Movements» (GMs) [4, 6]: GMs
sind Bewegungen, bei denen alle Kérperteile beteiligt sind.
Das Hauptmerkmal normaler/typischer Bewegungen ist die
Variation. Pra- und perinatale Hirnschadigungen sind assoziert
mit einer Abnahme dieser Variation (Abbildung 2). Deutich
abnorme GMs im Alter von 2-5 Monaten verweisen mit
hoher Sicherheit (Sensitivitat 95-98%) auf eine cerebralparese,
sie sind damit vergleichbar pradiktiv wie die MRI am
errechneten Geburtstermin [3]. Die Beurteilung der GMs ist
vielerorts fester Bestandteil der Friihgeborenen-Nachsorge.
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Abbildung 1: Variabilitat der
kindlichen Entwicklung.
Schematische  Darstellung
des Altersbereichs, in dem
motorische Meilensteine
erreicht werden. Die Lange der
Balken Zeigt die grosse
interindividuelle Variation [8]. Es
handelt sich ym niederlandische
Daten, die sich von
denen der WHO unterscheiden.
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Alter in Monaten

lllustration 1: Variabilité du
développement de l'enfant.
Représentation schématique
de la tranche d'age 2 laquelle
les jalons moteurs sont
atteints. La longueur des barres
montre la grande variation
interindividuelle [8]. II s'agit
de données néerlandaises qui
différent de celles de 'OMS.
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Age en mois

ment le cas si I'enfant se développe également de maniéere
atypique sur le plan qualitatif, par exemple par une asymétrie
constante ou par Stéréotypies au lieu de variations. Le
pronostic de développement de l'enfant peut étre évalug,
principalement & partir de la variation des mouvements [4],

Méthodes d'examen neurologique du développement

Nous présentons ci-dessous des procédures de dépistage
ainsi que des méthodes d'examen qui ont fait leurs preuves
en neurologie du développement et pour lesquelles des
citeres de qualité sont disponibles.
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