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INTRODUCCIÓN

En 1888 Fallot1 describió la cardiopatía congénita
que lleva su nombre. A partir de la década de los cin-
cuenta fueron apareciendo publicaciones que mostra-
ban variantes en las anomalías anatómicas que acom-
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Introducción y  objetivos. Presentamos la evolu-

ción clínica, observaciones anatomoquirúrgicas y la

evolución postoperatoria de un tipo poco frecuente

de tetralogía de Fallot que aparece en un 7% de los

pacientes intervenidos con esta lesión, los casos de

tetralogía de Fallot con hipoplasia o agenesia del

septo conal.

Métodos. Estudiamos retrospectivamente a un

total de 41 pacientes intervenidos quirúrgicamente

en nuestro servicio con edades entre 13 meses y 

13 años entre febrero de 1973 y diciembre de 1995.

Clínicamente, todos presentaron hipoxemia de

moderada a severa, lo que motivó que un 43,9% 

de los casos precisaran cirugía paliativa entre los

16 días y los 4 años de edad.

La auténtica diferencia con la tetralogía de Fa-

llot clásica se establece con la angiocardiografía

derecha elongada.

Resultados. Como dato clínico digno de reseñar

es que ninguno presentó crisis hipoxémicas y un

40% de los casos en el estudio electrocardiográfico

en la derivación aVR apareció un QS. De los casos

intervenidos fallecieron 7 ( 17% de mortalidad) .

Comentamos la evolución clínica, electrocardiográ-

fica y ecocardiográfica de los pacientes que so-

brevivieron a la intervención y hemodinámica en 4

casos que precisaron ser reintervenidos.

Conclusiones. En este tipo de lesión, sobre todo

en los casos con anillo y tronco pulmonar de tama-

ño adecuado, es fundamental un diagnóstico pre-

operatorio adecuado que condicione una ventricu-

lotomía longitudinal y ampliación posterior del

tracto de salida del ventrículo derecho.

Hacemos hincapié también en la meticulosidad en

la colocación de los puntos que van a sujetar el

parche que cierra el defecto para evitar la lesión de

la válvula aórtica.

SURGICAL TREATMENT OF FALLOT’S

TETRALOGY WITH HYPOPLASIC OR AGENESIA

OF CONAL SEPTUS

Introduction. The clinical evolution, anatomo-

surgical aspects, and postoperative evolution of a

specific group of Fallot’s tetralogy with hypoplasic

or agenesic of the conal septum ( representing a 7%

of our Fallot’s tetralogy cases)  is presented.

Methods. A total of 41 patients surgically correc-

ted in our Service between February 1973 and De-

cember 1995 has been retrospectively studied.

Ages ranged between 13 months and 13 year.

Clinically all cases developed moderate or severa

hypoxemia. In 43.9% of cases it was necessary to

perform a palliative surgery at an age between 

15 days and 4 years.

Results. There was no hypoxemics spells. In the

ECG we have found a QS in the aVR in 40% of cases.

There was 7 deaths (17% of mortality rate) . Four

cases required reoperation. The clinical evolution,

ECG, EKO, and hemodynamics findings are comented.

Conclusions. In this type of Fallot’s tetralogy,

specifically in those cases with a pulmonary artery

ring of normal size, it is necessary to have a good

preoperative diagnoses in order to perform a longi-

tudinal ventriculotomy with right ventricular out-

flow tract enlargement.

Also, it is important to be meticulous with the

stiches in the closure of the ventricular septal de-

fect with a patch in order to avoid the pòtential le-

sion of the aortic valve.
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pañaban a la misma2-6 y, por supuesto también estu-
dios relacionados con la técnica de corrección quirúr-
gica de esta cardiopatía7,8.

En 1978, Neirotti et al9 describen una variante ana-
tómica de la tetralogía de Fallot que cursaba con age-
nesia del septo conal y que actualizan Vargas et al10

en 1986.
En el presente trabajo describimos nuestra expe-

riencia sobre una serie de 41 casos de tetralogía de Fa-
llot con hipoplasia o agenesia del septo conal interve-
nidos quirúrgicamente. Analizamos las características
clínicas, angiocardiográficas y las implicaciones qui-
rúrgicas de esta serie de pacientes.

MATERIAL Y MÉTODOS

Desde febrero de 1973 a diciembre de 1995 en el
Hospital Infantil La Paz se ha realizado la corrección
total consecutivamente en 41 pacientes con tetralogía
de Fallot con hipoplasia o agenesia del septo conal.
Las edades en el momento de la corrección quirúrgica
estuvieron comprendidas entre 13 meses y 13 años
(media, 4,9 ± 2,5). De éstos, 25 eran varones y 16 mu-
jeres.

Estudiamos retrospectivamente las características
clínicas, electrocardiográficas, angiocardiográficas,
anatómicas y hallazgos quirúrgicos en los 41 casos in-
tervenidos.

La auténtica diferencia con la tetralogía de Fallot
clásica se establece con la angiocardiografía en la que
puede ya verse la hipoplasia (fig. 1) o la agenesia del
septo conal (fig. 2), pero el diagnóstico definitivo se
hace durante el acto operatorio una vez abierto el ven-
trículo derecho.

Tratamiento quirúrgico

Este apartado hemos de analizarlo en dos vertientes:
tratamiento quirúrgico paliativo y corrección total.

Tratamiento quirúrgico paliativo

Dieciocho casos (43,9%), con una clínica de hipo-
xemia severa precisaron cirugía paliativa (fístulas sis-
témico-pulmonares para aumentar el aporte de sangre
a los pulmones11-14 entre los 16 días y 4 años de edad
(media, 9,3 ± 12,8).

El tipo de fístulas sistémico-pulmonares aparece en
la tabla 1. A uno de los casos que se realizó una fístula
tipo Waterston11; a los 3 años de habérsela realizado
precisó una nueva fístula tipo Blalock-Taussig genui-
no12 por toracotomía izquierda.

A todos los casos con fístulas sistémico-pulmonares
previas, en un período entre 12 y 121 meses (media,
53,6 ±28,1) después de realizarles la cirugía paliativa
se les practicó la corrección total.

Corrección total

La indicación quirúrgica en los 18 casos que preci-
saron cirugía paliativa fue por hipoxemia leve-mode-
rada. En los 23 casos restantes fue por hipoxemia mo-
derada-severa.

Todos los casos fueron intervenidos por esternoto-
mía media, apertura del pericardio en forma de T in-
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Fig. 1. Imagen angiocardiográfica de un caso de tetralogía de Fa-
llot con hipoplasia del septo conal.

Fig. 2. Imagen angiocardiográfica de un caso de tetralogía de Fa-
llot con agenesia del septo conal.

TABLA 1
Distintos tipos de fístulas sistémico-pulmonares

realizadas como tratamiento paliativo

Intervención N.o de casos

Waterston 11
Blalock-Taussig genuino 2
Blalock-Taussig modificado 3
Fístula tronco-tronco con prótesis 1
Ampliación del tracto de salida del ventrículo derecho 1

Total 18



vertida y separación de sus bordes con puntos de trac-
ción.

En todos, la intervención se realizó con circulación
extracorpórea convencional con hipotermia moderada
entre 25-30 °C, cardioplejía química farmacología in-
yectada en raíz de aorta cada 15-20 min y suero fisio-
logía a 4 °C vertido en la cavidad pericárdica también
cada 15-20 min, ambas como medidas de protección
miocárdica.

En todos los casos la ventriculotomía fue longitudi-
nal (en uno de ellos primero se hizo una ventriculoto-
mía transversal y ante una situación anatómica distinta
a la esperada hubo que realizarla longitudinal) prolon-
gándola hacia anillo, tronco o ramas pulmonares cuan-
do existía hipoplasia de ellas. Una vez separados los
bordes de la ventriculotomía nos encontramos con un
tracto de salida y una comunicación interventricular
distintos a los de la tetralogía de Fallot clásica (fig. 3).

El cierre del defecto interventricular se realizó con
parche y puntos sueltos en los bordes posterior, infe-
rior y parte del superior y sutura continua en el resto.
Todos los casos necesitaron parche en el tracto de sali-
da del ventrículo derecho.

En 3 casos (7,3%) se encontraron anomalías en el
origen de las arterias coronarias: descendente anterior
con origen en la coronaria derecha en 2 y coronaria iz-
quierda con origen en la derecha en uno.

Tres casos tenían asociado un ductus arteriosus per-
meable que se disecó y se pasó una cinta de control y
momentos antes de comenzar el bypasscardiopulmo-
nar se ligaron. Esta misma maniobra se realizó en los
casos que tenían fístulas sistemicopulmonares tipo
Blalock-Taussig genuino o modificado12,13 o fístulas
tronco a tronco con prótesis vasculares.

RESULTADOS

De los datos obtenidos en el estudio restrospectivo y
que pueden mostrar diferencias con los pacientes con
tetralogía de Fallot clásica, encontramos que clínica-
mente ninguno de los casos presentó crisis hipoxémi-
cas y sí hipoxemia de moderada a severa. Electrocar-
diográficamente en un 40% de los casos encontramos
un QS en aVR (fig. 4), lo que no habíamos visto en pa-
cientes con tetralogía de Fallot habitual.

A todos los casos se les realizó estudio hemodiná-
mico, encontrando presiones ventriculares igualadas y
en los casos en los que se pudo pasar al tronco pulmo-
nar, el gradiente transpulmonar osciló entre 65 y 90
mmHg (media, 78,5 ± 9,3). Todos los casos presenta-
ban desaturación aórtica a consecuencia del shuntde-
recha-izquierda.

Angiocardiográficamente el 87,8% (36 casos) fueron
diagnosticados de hipoplasia o agenesia del septo conal;
en el resto 12,2% (5 casos) fue un hallazgo quirúrgico.

Anatómicamente, una vez hecha la ventriculotomía,
y siguiendo la nomenclatura de Anderson et al8 encon-
tramos una hipoplasia del septo conal en 13 casos y
una agenesia en 28. Las bandas septal y parietal esta-
ban hipertrofiadas en mayor o menor grado, pero no
formaban ningún anillo subpulmonar ya que la parte
posterior del mismo, formada por el septo conal, no
existía o era hipoplásica.

La comunicación interventricular es siempre muy
grande y situada debajo de los grandes vasos, por lo
que ha sido denominada subpulmonar o subarterial9,10,
con la aorta muy dextropuesta y la válvula aórtica si-
tuada a la derecha y la válvula pulmonar a la izquier-
da, una al lado de la otra. En 28 casos con agenesia
del septo conal no existía ninguna separación entre la
aorta y la pulmonar y en 13 con hipoplasia del septo
conal estaban separadas por una estrecha banda fibro-
muscular. En todos los casos el borde posterior de la
comunicación interventricular estaba separado de la
valva septal de la tricúspide por una pequeña franja
muscular. En todos los casos existía continuidad mi-
troaórtica y en los 28 con agenesia del septo conal
continuidad aorticopulmonar.

La dextroposición aórtica fue siempre muy grande,
más del 50% de la aorta nacía del ventrículo dere-
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Fig. 3. Esquema anatómico en el que se representa: a) tetralogía
de Fallot clásica; b) tetralogía de Fallot con hipoplasia del septo
conal, y c) tetralogía de Fallot con agenesia del septo conal.

Fig. 4. Electrocardiograma de una paciente con tetralogía de Fa-
llot e hipoplasia o agenesia del septo conal en el que puede apre-
ciarse un QS en aVR.



cho. La cuantificación del grado es muy difícil reali-
zarla durante la cirugía, ya que ésta podría alargarse
demasiado con el consiguiente perjuicio para el pa-
ciente.

El anillo pulmonar era de tamaño normal en 7 casos
(17%) y en 34 (83%) hipoplásico. En 27 (67,4%) el
tronco era también hipoplásico y en 13 (31,7%) tam-
bién las ramas pulmonares en su origen presentaban
estenosis. En 3 casos aunque el tronco pulmonar era
normal, como consecuencia de las anomalías corona-
rias previamente mencionadas, 2 casos precisaron un
conducto valvulado y uno un homoinjerto aórtico
criopreservado.

De los 41 casos, en 29 (70,7%) se resecó la banda
parietal y en 3, además, parte de la banda septal. En
los 12 casos restantes (29,2%) no se consideró necesa-
rio resecar nada.

En el cierre del defecto interventricular en 23 casos
(56%) se realizó con un parche habitual en nuestro
servicio para cualquier tipo de comunicaciones inter-
ventriculares. En los 18 restantes (44%), que aparente-
mente tenían mayor grado de dextroposición aórtica,
se usaron parches en forma de teja, parches habitual-
mente empleados en el cierre de las comunicaciones
interventriculares de las dobles salidas del ventrículo
derecho con el fin de construir un túnel de salida de
tamaño adecuado y evitar la estenosis subaórtica.

La actuación sobre el tracto de salida, anillo, tronco
y ramas pulmonares aparece en la tabla 2.

Postoperatorio inmediato

De los 41 casos intervenidos fallecen 7 (17% de
mortalidad) en un período entre 18 y 49 h después de
la intervención. De éstos, 4 a consecuencia de un cua-
dro de bajo gasto cardíaco, uno de ellos por la sección
de una arteria conal que cruzaba el infundíbulo apa-
rentemente poco importante, pero que produjo un in-
farto ventricular derecho muy importante. Dos casos
con cuadros de convulsiones, enlentecimiento cerebral
y descerebración y, por último, uno a las 49 h de la in-
tervención de forma brusca y sin saber la causa, ya
que previamente estaba en una situación hemodinámi-

ca estable. Desde 1982 en los últimos 22 casos inter-
venidos sólo ha fallecido uno.

Exceptuando los 7 fallecidos los 34 restantes per-
manecieron con ventilación mecánica durante un
período comprendido entre 5 y 170 h después de la in-
tervención (media, 31,9 ± 34,1).

De los 34 supervivientes, 11 (32,3%) no tuvieron
ninguna complicación y pudieron ser dados de alta en
los primeros 10 días después de la intervención. De
los otros 23 casos, 18 (52,9%) presentaron algún tipo
de complicaciones cardíacas: 8 (23,5%) bajo gasto
cardíaco que pudo resolverse con tratamiento adecua-
do; otros 8 casos (23,5%) insuficiencia cardíaca post-
operatoria que precisó tratamiento con digital en 5 ca-
sos y digital y diuréticos en 3 y, por último, 2 casos
(5,8%) presentaron bloqueo auriculoventricular com-
pleto de los cuales uno fue transitorio y el otro defini-
tivo, precisando la implantación de un marcapaso en
demanda.

En este mismo grupo de 18 pacientes, en 9 se pre-
sentaron otras complicaciones de las cuales 8 fueron
de tipo respiratorio: 3 fueron insuficiencias respirato-
rias, 2 motivadas por una infección (Pseudomonas ae-
ruginosay Haemophilus influenzae) y otra por un pul-
món de perfusión, lo que motivó que necesitaran
ventilación mecánica durante más tiempo (60,98 y
170 h); otros 3 casos presentaron atelectasias y 2 de-
rrames pleurales que precisaron ser evacuados. Por úl-
timo, un caso con bajo gasto cardíaco presentó una in-
suficiencia renal que fue preciso dializar durante 48 h.

De los 5 restantes, 2 (5,8%) presentaron hemorragia
postoperatoria que precisó reintervención; otro tuvo un
derrame pericárdico que necesitó evacuación; otro un
quilotórax que pudo resolverse con tratamiento
médico15 y, por último, un paciente presentó una hemó-
lisis importantísima que fue necesario tratar durante 48
h con sueros y diuréticos osmóticos para evitar la lesión
renal y sangre para reponer los hematíes destruidos.

Reintervenciones

Cuatro casos en un período entre 3 y 10 años des-
pués de la intervención precisaron nueva cirugía, tres
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TABLA 2
Distintos tipos de actuación sobre el tracto de salida del ventrículo derecho y la mortalidad

en cada tipo de actuación

Actuación sobre el tracto de salida N.o de casos Mortalidad

Ampliación tracto 5 0
Ampliación tracto + Anillo pulmonar 5 1
Ampliación tracto + Anillo pulmonar + Tronco pulmonar 14 4
Ampliación tracto + Anillo pulmonar + Tronco pulmonar + Ramas pulmonares 14 2
Conductos valvulados 3 0

Total 41 7



de ellos con circulación extracorpórea para corregir
una estenosis de ramas pulmonares, cambiar un con-
ducto valvulado y poner una prótesis aórtica por insu-
ficiencia de la misma, y el otro, con técnica quirúrgica
cerrada, para seccionar una fístula sistémico-
pulmonar13 que había sido ligada y no seccionada
como hacemos habitualmente y traccionaba de la
rama pulmonar izquierda produciéndole estenosis.

Seguimiento

El seguimiento de los 34 supervivientes se ha reali-
zado entre 3 y 23 años (media, 12,8 ± 5,2).

Clínicamente, el 93,5% están asintomáticos y un
6,5% presentan disnea de grandes esfuerzos. El 90,3%
no tienen ningún tratamiento, un 6,45% precisan digi-
tal y un 3,25% quinidina por arritmias ventriculares
(extrasístoles ventriculares).

Todos los pacientes excepto dos están en ritmo si-
nusal, uno tiene ritmo auricular ectópico y el otro blo-
queo auriculoventricular completo. Todos presentan
bloqueo de rama derecha y un 6,45% (2 casos) hemi-
bloqueo anterior izquierdo. El 12,9% (4 casos) presen-
tan bloqueo auriculoventricular de primer grado. El
12,9% de los pacientes (4 casos) a los que se realizó
Holter presentaban extrasístoles ventriculares (supe-
riores al grado II de Lown).

Ecocardiográficamente el 56% presentaban gra-
dientes transpulmonares entre 20 y 50 mmHg (media,
31,4 ± 12,4), insuficiencia pulmonar moderada en el
66,6% e insuficiencia aórtica leve en el 37%.

Se realizó cateterismo postoperatorio en los pacien-
tes que precisaron reintervención (4 casos).

DISCUSIÓN

Existen una serie de factores (semánticos, clínicos,
anatómicos, quirúrgicos y de seguimiento) en este tipo
de tetralogía de Fallot que consideramos interesantes.

En primer lugar, se encuentra la forma cómo debe
ser denominado este tipo de lesión. Kirklin et al16

siempre las han denominado dobles salidas quirúrgi-
cas, ya que más de la mitad de la aorta nace en el ven-
trículo derecho. Para Neirotti et al9 y Vargas et al10 son
casos de tetralogía de Fallot con agenesia del septo
conal, término que nosotros también hemos utilizado
siempre.

Otro factor importante en la revisión es el porcenta-
je de presentación. En las series de Neirotti et al9 y
Vargas et al10 aparece entre un 5,8 y un 6,6%; Zuber-
buhler17 la presenta como un 3% de los casos de tetra-
logía de Fallot estudiados. En nuestra serie de 581 ca-
sos corregidos apareció en un 7%. Capelli et al18

señalan a este tipo de tetralogía de Fallot como más
propio de las razas árabes y japonesas (10% de los ca-
sos operados de tetralogía de Fallot) que de las blan-
cas.

Clínicamente, ninguno de estos casos tuvo crisis hi-
poxémicas, por las causas ya mencionadas, y sí hipo-
xemia moderada-severa, lo que motivó que un 43%
(18 casos) de nuestra serie precisaran cirugía paliati-
va. En estas situaciones lo que marca la severidad de
la hipoxemia es el grado de estenosis pulmonar valvu-
lar, tamaño de anillo, tronco y ramas pulmonares.

Ecocardiográficamente, como se ha demostrado18,19

puede realizarse el diagnóstico, lo que también hemos
constatado en los últimos 8 casos intervenidos.

El diagnóstico angiocardiográfico se realiza me-
diante ventriculografía derecha elongada, en la que
pueden observarse la hipoplasia o la agenesia septo
conal.

La confirmación diagnóstica definitiva se hace una
vez realizada la ventriculotomía y constatada la hipo-
plasia o agenesia del septo conal, la comunicación in-
terventricular grande y subarterial y una gran dextro-
posición aórtica y continuidad mitroaórtica.

Estudiado el seguimiento de los pacientes interveni-
dos en la serie de Vargas et al10, apareció insuficiencia
aórtica leve (situación extremadamente rara después
de la corrección de la tetralogía de Fallot clásica), que
atribuyen a una tracción de las valvas a consecuencia
de los puntos de sutura para cerrar la comunicación
interventricular. Matsuda et al20, que también la obser-
van, afirman que se debe a un prolapso de alguna de
las valvas aórticas, ya que tienen menos soporte que
en la tetralogía de Fallot clásica.

Nosotros, al igual que Vargas et al10, creemos que la
insuficiencia aórtica se debe a tracción de las valvas
por los puntos que cierran el defecto. Por este motivo,
hemos tratado de relacionar la insuficiencia aórtica
postoperatoria con el tipo de parche empleado en el
cierre del defecto. De los 23 casos en los que el defec-
to se cerró con el parche habitual con el que cerramos
las comunicaciones interventriculares normales, en 7
(30,4%) apareció insuficiencia aórtica; sin embargo,
en los que tenían mayor grado de dextroposición aór-
tica (18 casos), y se empleó un parche en teja como en
los casos de dobles salidas del ventrículo derecho, se
produjo en 3 (16,6%). Globalmente en nuestra serie
aparecio insuficiencia aórtica leve en un 29,4% de los
casos intervenidos.

Por este motivo, creemos conveniente, aparte de la
meticulosidad al dar los puntos que cierran el defecto
para evitar lesionar las valvas, emplear parches en teja
como si se tratara de dobles salidas de ventrículo dere-
cho por la posible participación en la génesis de la
misma su tracción sobre el anillo y la aparición de la
insuficiencia aórtica.

En este tipo de lesión, desde nuestro punto de vista,
es muy importante hacer un diagnóstico preoperatorio
correcto, ya que condiciona la forma de realizar la
ventriculotomía. En estos casos es fundamental la am-
pliación del tracto de salida del ventrículo derecho por
dos motivos: por la hipoplasia del tracto de salida del
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ventrículo derecho y porque el gran tamaño del par-
che, que precisa el cierre de la comunicación interven-
tricular, que al distenderse puede contribuir a obstruir-
lo. En nuestra serie, en el 100% de los casos se amplió
el tracto de salida del ventrículo derecho.
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