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Y leisin hoitoa vaativa verenkier-
toelimistön sairaus Marfan-oi-

reyhtymässä on hiippaläppävuo-
don ohella suurimman valtimon eli 
aortan laajentuma eli aneurysma. 
Kaikkiaan jonkin asteinen aortan 
laajentuma todetaan 80%:lla Mar-
fan-oireyhtymää sairastavista po-
tilaista. Erityisesti aortan tyven si-
pulimainen laajentuma on sairaus, 
joka voi edellyttää leikkaushoitoa 
Marfan-potilaalla (Kuva 1). 

Perinteisesti aortan tyvi on kor-
jattu Marfan-oireyhtymässä ns. 
yhdistelmäproteesilla (composi-
te graft), jolloin oma aorttaläppä 
korvataan tekoläpällä (Kuva 2). 
Uusimmat tutkimukset kuitenkin 
osoittavat, että myös Marfan-oi-
reyhtymässä voidaan osalle poti-
laista harkita aortan tyven korjaa-
mista aorttaläpän säästävällä tek-
niikalla.

AoRTAN TYveN KoRjAUS-
leIKKAUKSeN AIHeeT 
MARFAN-oIReYHTYMÄSSÄ
Aortan tyven laajentuminen aihe-
uttaa aortan repeämisen (ruptuu-
ran) ja aortan kerrosten toisistaan 

irtautumisen (dissekoituman) ris-
kin. Tämä riski kasvaa aortan läpi-
mitan kasvaessa. Kun aortan läpi-
mitta missä tahansa aortan osassa 
kasvaa yli 60 mm:n, aortan repeä-
misen, dissekoituman tai kuoleman 
vuotuinen yhteen laskettu riski on 
huomattava, yli 15 % (Davies ym. 
2002). Marfan-oireyhtymä on itse-
näinen riskitekijä aortan dissekoi-
tumalle silloinkin, kun aortan läpi-
mitta on selvästi pienempi (Davies 
ym. 2002). 

Näistä syistä Marfan-oireyhty-
mässä nousevan aortan laajentu-
minen yli 45–50 mm läpimittaisek-
si tai selvä osoitus aortan läpimitan 
nopeasta kasvutaipumuksesta ovat 
yleisesti hyväksyttyjä leikkauksen 
aiheita aortan repeämisen ja disse-
koituman ehkäisemiseksi. Mikäli 
Marfan-oireyhtymässä joudutaan 
leikkaushoitoon sellaisen nouse-
van aortan aneurysman vuoksi, jo-
ka ei ulotu aortan tyveen, tulee sa-
malla koko aortan tyvi kuitenkin 
korvata proteesilla myöhemmän 
aortan tyven aneurysman kehitty-
misen riskin vuoksi. 

Aortan tyven laajentuminen voi 
aiheuttaa myös aorttaläpän vuo-

don, joka voi olla leikkausaihe. Sy-
dämen ultraäänitutkimuksella to-
dettu vaikea-asteinen aorttaläpän 
vuoto edellyttää leikkaushoitoa, 
mikäli potilas on oireinen tai oi-
reettomalla potilaalla todetaan al-
kava sydämen pumppausvajaus tai 
osoitus sydämen vasemman kam-
mion laajentumisesta.

YHDISTelMÄpRoTeeSI
Yhdistelmäproteesissa on polyes-
teri (Dacron) -langasta kudottu ve-
risuoniproteesi, johon on kiinnitet-
ty mekaaninen pyrolyyttisestä hii-
lestä valmistettu aorttatekoläppä 
(Kuva 1.). Yhdistelmäproteesilla 
korvataan samassa leikkauksessa 
nouseva aortta verisuoniproteesil-
la ja aorttaläppä tekoläpällä. 
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Verenkiertoelimistön sairaudet olivat ennen avosydänkirur-
gian aikakautta merkittävin Marfan-oireyhtymää sairastavi-
en potilaiden ennustetta heikentävä tekijä. Nykyään useim-
pia näistä sairauksista voidaan hoitaa leikkauksella hyvin tu-
loksin.

Kuva 1. Nousevan aortan 
aneurysma magneettikuvassa.
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Yhdistelmäproteesilla tehtyjen 
aortan tyven korjausleikkausten tu-
lokset ovat kokeneissa keskuksissa 
erinomaiset; leikkauskuolleisuus on 
elektiivisen leikkauksen yhtey dessä 
reilun prosentin luokkaa, kun kuol-
leisuus dissekoituman tai ruptuuran 
vuoksi tehtyyn hätäleikkaukseen on 
yli 10 % (Gott ym. 1999). Yhdis-
telmäproteesin pitkäaikaistulok-
set ovat hyvät ja sitä onkin pidetty 
aortan tyven korjauksen ns. kultai-
sena standardina Marfan-oireyhty-
mää sairastavilla potilailla. Se on-
kin usein paras vaihtoehto, mikäli 
aorttaläpässä on vaikea vuoto.

Yhdistelmäproteesin haittana on 
mekaaniseen tekoläppään liittyvä 
aivo- ja muu veritulppariski, min-
kä vuoksi elinikäinen verenohen-
nuslääkitys (varfariini) on välttä-
mätön. Verenohennuslääkitykses-
tä huolimatta potilailla, joilla on 
mekaaninen tekoläppä on n. 0.5–2 
% vuotuinen veritulppariski ja ve-
renohennuslääkityksen vuoksi n. 
0.5–2 % vuotuinen vakavan veren-
vuodon riski. 

Näin ollen nuorella iällä asetet-
tuun mekaaniseen aorttatekoläp-
pään liittyy melko huomattava ku-
mulatiivinen veritulpan tai vaka-
van verenvuotokomplikaation riski 
potilaan elinaikana. Lisäksi hyvin 
vakavia, jopa henkeä uhkaavia ja 
pääsääntöisesti uusintaleikkauksen 
vaativia, mutta selvästi harvinai-
sempia tekoläppäkomplikaatioi-
ta ovat tekoläpän bakteeritulehdus 
(ns. tekoläppäendokardiitti), teko-
läpän ohi tapahtuva ns. paravalvu-
laarinen vuoto, arpikudoksen muo-
dostuminen tekoläpän ympärille ja 
tekoläppätromboosi.

AoRTTAlÄpÄN  
SÄÄSTÄvÄ AoRTAN  
TYveN KoRjAUSleIKKAUS
Tekoläppäpotilailla esiintyvien 
komplikaatioiden vuoksi on ke-
hitetty leikkaustekniikoita, joissa 
aortan tyvi voidaan korvata poti-
laan oma aorttaläppä säästäen. 

Marfan-oireyhtymässä kysee-
seen tulee lähinnä ns. aorttaläpän 
reimplantaatioleikkaus eli Davidin 
leikkaus, jossa potilaan oma aort-

taläppä implantoidaan Dacron-pro-
teesin sisälle (Kuva 3). Kyseessä 
on vaativa leikkaus, jonka suoritta-
minen edellyttää kokemusta. Täs-
sä tekniikassa aorttaläpän annulus 
tue taan proteesilla, minkä usko-
taan estävän läppäannuluksen laa-
jentumisen ja myöhemmän aortta-
läppävuodon kehittymisen. Tämän 
leikkauksena etuna on se, että väl-
tetään tekoläppään liittyvät komp-
likaatioriskit. 

Läpän säästävä leikkaus sovel-
tuu parhaiten käytettäväksi silloin, 
kun aorttaläppä ei vuoda lainkaan. 
Menetelmää voidaan kuitenkin 
harkinnan mukaan käyttää, vaik-
ka aorttaläpässä olisi lievä vuoto, 
mutta tällöin on leikkauksessa saa-
tettava aorttaläppä pitäväksi teke-
mällä aorttaläppäpurjeiden korja-
us eli plastia.

AoRTTAlÄpÄN SÄÄSTÄvÄN 
AoRTAN TYveN KoRjAUS-
leIKKAUKSeN TUloKSeT
Aorttaläpän reimplantaatioleikka-
uksista ei ole vielä käytettävissä 
pitkäaikaistuloksia, mutta 10 vuo-
den seurantatulokset ovat tyydyt-
tävät. Uusintaleikkaukseen, jossa 
asetetaan tekoläppä aorttaläppä-
vuodon vuoksi joutuu 10 vuoden 
seurannassa isoissa aineistoissa 
arviolta 5–10 % potilaista (David 
ym. 2006, Kallenbach ym. 2005). 
Marfan-oireyhtymä ei varmuudel-
la lisää aorttaläppävuodon kehitty-
misen riskiä.

Aorttaläpän säästävään aortan 
tyven korjausleikkaukseen pääty-
minen on aina yksilöllinen ratkai-
su, joka tehdään yhteisymmärryk-
sessä potilaan kanssa. Potilaan tu-
lee ymmärtää, että leikkausten pit-
käaikaistuloksista ei ole vielä tie-
toa ja, että uusintaleikkauksen ris-
ki aorttaläpän vuodon kehittymisen 
vuoksi on olemassa.

HYKS:ssa on tehty viime aikoi-
na aorttaläpän säästäviä aortan ty-
ven korjausleikkauksia keskimää-
rin kerran kuukaudessa. On to-
dennäköistä, että parhaat tulokset 
saavutetaan  keskittämällä tämän 
tyyppiset leikkaukset muutamiin 
yksiköihin.
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Kuva 3. Aorttaläpän säästävä 
reimplantaatioleikkaus eli Davidin 
leikkaus.

Kuva 2. Yhdistelmäproteesissa 
(composite graft) on Dacron-veri-
suoniproteesi, johon on kiinnitetty 
mekaaninen aorttatekoläppä.


