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Resumen  La  anomalía  de Ebstein  es  una  enfermedad  congénita,  caracterizada  por  el  despla-
zamiento  y  la  adherencia  de  la  válvula  tricúspide.  Las  valvas  septal  y  posterior  se  implantan
en posiciones  más inferiores,  causando  insuficiencia  tricuspídea,  esta condición  de forma  pro-
gresiva genera  dilatación  y  deterioro  de la  función  sistólica  ventricular  derecha.  Comúnmente
se asocia  a  otras  entidades,  principalmente,  a  la  comunicación  interauricular  y  las  arritmias
mediadas  por  vías  accesorias.  La  muerte  súbita  ocurre  en  estadios  avanzados,  usualmente  rela-
cionados  con  episodios  de  taquicardia  ventricular.  Este  reporte  describe  un caso  de  anomalía  de
Ebstein y  tormenta  arrítmica,  que se  sometió  a ablación  del  sustrato  arrítmico  endo  y  epicárdico
en la  porción  atrializada  del  ventrículo  derecho,  que  presentó  como  complicación  intraproce-
dimiento  la  perforación  del  ventrículo,  el  taponamiento  cardiaco  y  la  necesidad  urgente  de  la
reparación quirúrgica,  realizándose  en  el  intraoperatorio  una  segunda  ablación  por  radiofre-
cuencia a  cielo  abierto  con  el  objetivo  de  eliminar  los  potenciales  tardíos  y  los  fragmentados
remanentes  en  el  área  de  bajo  voltaje  de  la  escara.  Veintidós  semanas  después  de la  ablación
se implantó  un cardiodesfibrilador  subcutáneo  para  prevención  secundaria  de  la  muerte  súbita;
en el  seguimiento  a  14  meses  no hubo  terapias  apropiadas  del  dispositivo.
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