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Johdanto

Kaksipurjeinen aorttaläppä muodostuu kahdesta usein 
erikokoisesta läppäpurjeesta, joista suurempi näyttää 
muodostuneen kahden läppäpurjeen (usein oikea- ja 
vasen koronaaripurje) synnynnäisestä fuusiosta. Kak-
sipurjeinen aorttaläppä on yleisin sydämen raken-
teellinen poikkeavuus ja sitä esiintyy noin 0,5 %:lla  
väestöstä. Pojilla kaksipurjeinen aorttaläppä on noin  
0,7 %:lla ja tytöillä noin 0,2 %:lla (1). Näiden tutki-
musten perusteella se on pojilla noin 3–4 kertaa ylei-
sempi kuin tytöillä. Aikaisemmissa ruumiinavauksiin 
perustuvissa tutkimuksissa kaksipurjeinen aorttaläppä 
todettiin 0,5–1,4 %:lla väestöstä (1).

Etiologia ja liitännäisviat

Kahdessa tutkimuksessa kaksiliuskaisen aorttaläpän 
omaavan potilaan ensimmäisen asteen sukulaisista 
noin 24–37 %:lla on myös kaksiliuskainen aorttaläppä 
(2). Kaksiliuskainen aorttaläppä saattaa periytyä auto-
somaalisesti dominantisti, mutta penetranssi on alentu-
nut (2). Kaksipurjeinen aorttaläppä liittyy usein muihin 
synnynnäisiin sydänvikoihin, kuten kammioväliseinä-
aukkoon, aorttastenoosiin, avoimeen valtimotiehyee-
seen, aortan koarktaatioon tai katkenneeseen aortan 
kaareen. Turnerin oireyhtymäpotilailla on todettu mil-
tei kolmanneksella kaksipurjeinen aorttaläppä. 

Diagnoosi

Aorttaläpän morfologia näkyy ultraäänitutkimuksessa 
parasternaalisessa lyhytakseliprojektiossa. Läppäpur-
jeiden määrä kannattaa tarkastaa nimenomaan systo-
lessa, jolloin nähdään aukeaako läppäpurjeiden välinen 
sauma vai ei (3). Diastolessa saattaa läppäpurjeiden vä-
lissä näkyä sauma, joka ei kuitenkaan systolessa avau-
du.

Bikuspinen aorttaläppä: 
myöhäisongelmat ja seuranta
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Tiivistelmä

Bikuspinen aorttaläppä on yleisin sydämen syn-
nynnäinen rakenteellinen poikkeavuus ja melko 
tavallinen löydös tutkittaessa ultraäänellä oireet-
toman nuoren tai keski-ikäisen potilaan systoli-
sen sivuäänen syytä.

Vaikka potilaiden ennuste on yleensä hyvä, 
aiheuttaa bikuspinen aorttaläppä huomattavaa 
kardiovaskulaarista morbiditeettia erityisesti 
läppään kehittyvän merkittävän aorttastenoosin 
takia.  Aorttaläppävuoto, endokardiitti ja nouse-
van aortan dilataatio ovat harvinaisia. 

Lääkehoidolla ei voida merkittävästi estää lä-
pän degeneraatiosta johtuvaa toiminnanhäiriötä. 
Yli 30-vuotiaita potilaita tulisi seurata harvak-
seltaan esimerkiksi 5 vuoden välein ultraäänellä 
aorttastenoosin vaikeusasteen ja nousevan aor-
tan dilataation arvioimiseksi mahdollisen kirur-
gisen hoidon ajoitusta varten. 
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Luonnollinen taudinkulku

Aorttastenoosi, aorttaläpän vuoto, endokardiitti ja aor-
tan dissekaatio ovat tavallisimmat kaksipurjeisen aortta-
läpän aiheuttamat komplikaatiot. Aorttaläpän ahtauma 
on kaksipurjeisen aorttaläpän yleisin komplikaatio ja 
se on yleisin syy aorttaläppäproteesille alle 60-vuoti-
ailla. Aikuisiällä stenoosin vuoksi leikkauksen tarvit-
sevista aorttaläpistä noin 50 % on alun perin kaksi-
liuskaisia (4). Kaksiliuskainen aorttaläppä saattaa olla 
jo synnynnäisesti ahdas tai se ahtautuu kalkkeutues-
saan iän myötä. Läppärakenteisiin kertyy rasvaa, joka 
edistää läppäpurjeiden kalkkeutumista. Läppäpurjeissa 
kalkkeutuminen on runsaampaa aortan puolella. Kak-
sipurjeisen aorttaläpän ahtauman lisääntyminen muis-
tuttaa ateroskleroosin kehittymistä.

Kaksipurjeisen aorttaläpän morfologia vaikuttaa 
taudinkulkuun. Oikean ja nonkoronaarikuspin fuusioi- 
tuminen on ennusteen kannalta huonompi muutos 
kuin vasemman ja nonkoronaaripurjeen fuusioitumi-
nen. Tuoreen tutkimuksen mukaan aorttaläpässä sekä 
ahtauma että vuoto tarvitsivat korjauksen useammin 
ja nuorempana, kun oikea ja nonkoronaaripurje oli-
vat fuusioituneet (5). Oireettomilla vanhuksilla virtaus-
nopeuden noustessa aorttaläpässä yli 4 m/s:iin aortta-
stenoosin oireet ilmaantuvat yleensä seuraavan viiden 
vuoden aikana. Useimmiten aorttastenoosin progressio 
on seurausta läpän degeneratiivisesta prosessista kuten 
kolmipurjeisessakin läpässä ja läpän pinta-ala pienenee 
0.1 cm2/vuosi, joskin yksilöllinen variaatio on suuri. 
Stenoosin progressioon vaikuttavat yleiset kardiovas-
kulaariset riskitekijät kuten hypertonia (OR 2.6) ja hy-
perkolesterolemia (OR 1.8) (6).

Aorttaläppävuoto on selvästi harvinaisempi kaksi-
purjeisen aorttaläpän aiheuttama komplikaatio. Meka-
nismina voi olla aorttaläpän prolapsi, aortan tyven dila-
taatio ja aorttaläpän endokardiitti. Yhdessä selvityksessä 
tekoläppäleikkaukseen joutuneista 368 aorttavuotopo-
tilaasta 29 %:lla todettiin kaksipurjeinen aorttaläppä. 
Tässä aineistossa endokardiitti oli harvinainen aortta-
läppävuodon syy, mutta eräissä muissa retrospektiivis-
sä tutkimuksissa kaikista aorttaläpän endokardiiteista 
25 % kohdistui kaksipurjeiseen läppään ja endokardii-
tin riskiksi on arvioitu jopa 10–30 % (7).

Aortan tyven ja nousevan aortan läpimittaa suosi-
tellaan seurattavaksi vuosittain silloin kun läpimitta on 
yli 4 cm. Aortan läpimittaa voidaan seurata ultraäänel-
lä, tietokonekerroskuvauksella tai magneettikuvauksella. 
Kaksipurjeiseen aorttaläppään liittyy 5–9 -kertainen aor-
tan dissekaatioriski verrattuna muuhun väestöön ja riski 
korreloi nousevan aortan läpimittaan. Aortan laajenemis-
nopeus riippuu aortan läpimitasta vaihdellen 2 mm:stä / 

vuosi (aortan läpimitta alle 40 mm) yli 5 mm:iin / vuosi 
(aortan läpimitta yli 60 mm). Aortan laajenemisnopeus 
ei riipu läpän funktiosta eikä sitä voida estää aorttaläpän 
protetisoinnilla (8).

Aikuisilla aortan tyven kirurgista hoitoa suosi-
tellaan, kun läpimitta on yli 50 mm tai se kasvaa yli  
5 mm / vuosi. Toistaiseksi ei ole pystytty todistamaan, 
että lääkehoidoilla voitaisiin ehkäistä nousevan aor-
tan dilataatiota muilla kuin Marfan-potilailla. Samoin 
ei ole pystytty kiistattomasti todistamaan, että aortta-
läppävuodon lisääntymistä voitaisiin hidastaa lääke-
hoidolla. Kaksipurjeiseen aorttaläppään liittyy aortan 
ja ilmeisesti myös keuhkovaltimon seinämän kystinen 
medianekroosi (8). Aortan seinämässä on elastisten 
säikeiden degeneraatiota ja mediakerroksen sileälihas-
solujen hävikkiä.

Tuoreessa väestötutkimuksessa seurattiin lähes 20 
vuoden ajan 212 potilasta joilla oli todettu bikuspinen 
aorttaläppä ilman merkittävää läpän toimintahäiriötä. 
Seurannan aikana 41 potilasta sai merkittäviä sydänoi-
reita; 10 potilaalla todettiin sydämen vajaatoiminta, nel-
jällä endokardiitti ja viidellä aivoinfarkti. Näiden lisäk-
si aorttaläppäleikkaukseen joutui kaikkiaan 39 potilasta 
pääosin vaikean aorttastenoosin takia.  Nousevan aortan 
dilataation takia operaatioon joutui kahdeksan potilasta.  
Potilaan ikä (yli 50 v) ja läppädegeneraation aste ennus-
tivat parhaiten kirurgisen hoidon tarvetta (9).

Endokardiittiprofylaksia 

Uusimman suomalaisen suosituksen mukaan anti- 
bioottiprofylaksia tulisi antaa, jos potilas on aikaisem-
min sairastanut endokardiittin (10).

 
Seuranta

Kun potilaalla havaitaan normaalisti toimiva bikuspi-
nen aorttaläppä, tutkitaan onko myös muita rakenteel-
lisia vikoja. Koska vika periytyy autosomaalisesti do-
minantisti, niin myös potilaan lähisukulaiset kannattaa 
tutkia.

Normaalisti toimiva bikuspinen aorttaläppä ei ai-
heuta ongelmia raskauden aikana. Raskauden aikana 
on vaikeassa aorttastenoosissa noin 10–30 %:lla on-
gelmia, kun taas lievää – keskivaikeaa aorttastenoo-
sia sairastavat pärjäävät ongelmitta. Raskauden aikana 
sydämen minuuttitilavuus lisääntyy ja aorttastenoosin 
vaikeusaste lisääntyy. Aorttastenoosipotilaiden vointi 
kannattaa tarkistaa ja tarvittaessa hoitaa ennen suun-
niteltua raskautta. 
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Aorttaläpän toiminta huononee vähitellen ajan 
myötä eikä lääkehoidoilla ole osoitettua vaikutusta 
aorttastenoosin tai -vuodon kehittymisessä eikä näiden 
kroonisessa hoidossa. 

Oireettomilla potilailla, joilla on normaalisti toimi-
va vasen kammio ja vaikea aorttavuoto, äkkikuoleman 
riski on 0,2 % / vuosi. Oireettomien aorttastenoosipo-
tilaiden äkkikuoleman riski on alle 1 %, mutta oireisilla 
riski on suurempi. 

Ensimmäisten vuosikymmenten aikana alun perin 
normaalisti toimivan bikuspisen aorttaläpän ahtautu-
minen tai vuoto ei aiheuta ongelmia. Lapsuudessa ja 
nuoruusiässä oireettomien potilaiden säännöllinen ult-
raääniseuranta ei ole tarpeen rutiininomaisesti. Alun pe-
rin hyvin toimiva aorttaläppä alkaa aiheuttaa ongelmia 
neljännellä tai viidennellä vuosikymmenellä. Oireetto-
mia yli 30-vuotiaita kannattaisi seurata säännöllisesti 
esimerkiksi viiden vuoden välein. Kontrollikäynneillä 
seurataan aorttaläpän toimintaa, vasemman kammion 
kokoa ja nousevan aortan dilataatiota. 

Aortan tyven ja nousevan aortan läpimittaa suosi-
tellaan seurattavaksi vuosittain, kun läpimitta on yli 
4 cm.
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