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Leberfunktion von 
Fontan-Patienten 

Einleitung
Die Fontan-Operation stellt heutzutage den Therapiestandard 
für Patienten*innen mit einem Einkammerherzen dar. Ziel der 
Operation ist eine chirurgische Kreislauftrennung von Lungen- 
und Körperkreislauf: Durch eine Verbindung der oberen und un-
teren Hohlvene mit den Lungenarterien wird die Lunge passiv, 
d.h. ohne Unterstützung einer Herzkammer durchblutet. Durch 
den medizinischen Fortschritt der letzten Jahrzehnte erreicht 
die Mehrheit der Fontan-Patient*innen das Erwachsenenalter 
(1,2). Dennoch bleibt die operative Kreislauftrennung eine Pal-
liation und der unphysiologische Fontan-Kreislauf verursacht 
zahlreiche Komplikationen, welche die Überlebensprognose der 
Patienten*innen limitieren (3,4).

Im Langzeitverlauf entstehen durch die passive Lungendurch- 
blutung Folgeschäden im Bereich anderer Organe. Am häufig- 
sten sind Patient*innen für die Entwicklung von Fontan-assoziier- 
ten Lebererkrankungen (FALD: Fontan-associated liver disease) 
prädisponiert, welche Leberfibrose, Leberzirrhose und das 

Hepatozelluläre Karzinom umfassen 
(5,6). Zur frühzeitigen Erfassung von 
FALD erhalten Fontan-Patient*innen 
routinemäßig Laboruntersuchungen, 
Leberultraschall sowie Messungen 
der Lebersteifigkeit (Fibroscan®). 

Allerdings lässt sich aus diesen Untersuchungen nur eine be- 
grenzte Aussage zur Funktion der Leber und dem Ausmaß der  
FALD treffen. Daher wurde im Rahmen dieser Studie die Leber- 
funktion mittels LiMAx®-Test bei erwachsenen Fontan-
Patient*innen untersucht. Bei dieser Untersuchung wird 13C-
markiertes Methacetin über eine Vene verabreicht und gelangt 
über den Blutstrom in die Leber. In der Leber wird 13C-Methace-
tin zu Paracetamol und 13CO2 verstoffwechselt. 13CO2 wird über 

den Blutstrom in die Lunge transportiert und kann in der Ausa-
temluft gemessen werden (Abb. 1). Mithilfe des Tests kann die 
Restfunktion der gesunden Leberzellen bestimmt werden. Dies 
ist insbesondere bei Patient*innen mit einer fortgeschrittenen 
Leberfibrose bzw. einer beginnenden Leberzirrhose zur Ein-
schätzung der restlichen Leberfunktion essentiell.

Ergebnisse 
Im Rahmen der Studie wurde der LiMAx® Test bei 61 erwachsenen 
Fontan-Patient*innen durchgeführt. Die enzymatische Leber-
funktion war bei 43/61 Patient*innen (70.5 %) normwertig (Ab-

bildung 2A). Bei 18/61 
Patient*innen konnte 
eine leichte bis mo-
derate Einschränkung 
der Leberfunktion  
nachgewiesen werden  
(Abbildung 2B). Keine/r 
der untersuchten 
Patient*innen wies 
eine schwere Leber-
funktionsstörung auf.

Im ersten Studienteil 
wurden die Ergebnis-
se des LiMAx®-Test 
mit Ergebnissen von 
Laboruntersuchugen, 
Leberultraschall und 
Fibroscan®verglichen. 
Hierbei konnte ge-
zeigt werden, dass die 
enzymatische Leber-
funktion in keinem 
statistisch relevanten 
Zusammenhang mit 

der Lebersteifigkeit (Fibroscan®) sowie der Anzahl der mit-
tels Leberultraschalluntersuchung erfassten strukturellen 
Leberveränderungen steht. Von den untersuchten Laborpa-
rametern konnte nur ein Zusammenhang zwischen dem Ab-
bauprodukt Bilirubin, dem Leberenzym γ-Glutamyltransferase 
(γGT) und der enzymatischen Leberfunktion erfasst wer-
den. Eine weitere Erkenntnis des ersten Studienteils war 
der lineare Zusammenhang zwischen der Dauer des Fon-
tan-Kreislaufes und der enzymatischen Leberfunktion,  
welche mit zunehmender Fontan-Dauer signifikant abnimmt 
(Abb. 3). 

Abb. 1: Prinzip des LiMAx®-Test. https://www.humedics.eu/de/warum-limax.html

Abb. 2:  
A. LiMAx® Test bei normaler Leberfunktion  
B. LiMAx® Test bei eingeschränkter Leber-
funktion



Der zweite Studienteil befasste sich mit dem Zusammenhang 
zwischen der Hämodynamik des Fontan-Kreislaufes und der 
enzymatischen Leberfunktion. Hierbei wurden mittels Herzul-
traschall und Herzkatheteruntersuchung ermittelte Parameter 
(Herzfunktion, invasiv gemessene Drücke in den Lungengefäßen 
und in der Herzkammer) ins Verhältnis mit den Ergebnissen des 
LiMAx®-Tests gesetzt. Bei Patient*innen mit erhöhten Lungen-
gefäßdrücken und einer eingeschränkten Herzfunktion war 
die enzymatische Leberfunktion signifikant reduziert (Abb. 
4A und B). Weiterhin konnte nachgewiesen werden, dass 
Patient*innen mit einem Versagen des Fontan-Kreislaufes  
signifikante Einschränkungen der Leberfunktion aufwiesen 
(Abb. 5).

Die Ergebnisse dieser Studie wurden in der Zeitschrift Frontiers 
in Cardiovascular Medicine in den Jahren 2021 und 2022 veröf-
fentlicht (Titel und doi jeweils rechts im blauen Kasten).
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Abb. 3. Zusammenhang zwischen der Dauer des Fontan-Kreislaufs und der mit-
tels LiMAx®-Test ermittelten enzymatischen Leberfunktion

Abb. 5. Zusammenhang 
zwischen dem Auftreten des 
Versagens des Fontan-Kreis-
laufes und der enzymatischen 
Leberfunktion.

Abb. 4.  
A. Zusammenhang zwischen dem mittels Herzkatheteruntersuchung 
gemessenem Lungengefäßdruck (mittlerer Pulmonalarteriendruck, mPAP) und 
der enzymatischen Leberfunktion.  
B. Zusammenhang zwischen dem Füllungsdruck (end-diastolischer Füllungsdruck, 
EDP) in der singulären Herzkammer und der enzymatischen Leberfunktion.
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