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Resumen

Las Epilepsias Focales Autolimitadas de la Infancia
(SELFEs - siglas en inglés) son los sindromes electroclini-
cos més prevalentes en edad pediatrica, cuya evolucién
tipica, con inicio y remisién dependientes de la edad,
ha permitido que el Grupo de Trabajo de Nosologia y
Definiciones de la ILAE (2022) las defina como “Epilep-
sias focales autolimitadas de la infancia”, estableciendo
asi, criterios de alerta y exclusién para estandarizar su
diagndstico. Dentro de estos sindromes se incluyen: la
Epilepsia Autolimitada con Espigas Centrotemporales
(previamente Epilepsia Rolandica), Epilepsia Autolimi-
tada con Crisis Autonémicas. (previamente Sindrome
de Panayiotopoulos), Epilepsia Visual Occipital Infantil
(previamente Sindrome de Gastaut), y Epilepsia Fotosen-
sible del Lébulo occipital. Ya no se recomienda utilizar
el término “benignas” para referirse a ellas, ya que esto
haria caso omiso de las comorbilidades que padecen
algunos individuos. Asimismo, el término “idiopatico”
sé6lo se utiliza ahora para denominar a los sindromes
clasificados como Epilepsias Generalizadas Idiopaticas.

Palabras clave: focal, epilepsia, infancia, autolimita-
das, tratamiento

Abstract
Self-limited Focal Epilepsies of Childhood

Self-limited Focal Epilepsies of Childhood (SELFEs)
are the most prevalent electroclinical syndromes in pe-
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diatric age, whose typical evolution, with age-dependent
onset and remission, has allowed the ILAE Nosology and
Definitions Working Group (2022) to define them as “Self-
limited Focal Epilepsies of Childhood”, thus establishing
alert and exclusion criteria to standardize their diagno-
sis. These syndromes include: Self-limited Epilepsy with
Centrotemporal Spikes (previously Rolandic Epilepsy),
Self-limited Epilepsy with Autonomic Seizures (previ-
ously Panayiotopoulos Syndrome), Childhood Occipital
Visual Epilepsy, (previously Gastaut Syndrome), and
Photosensitive Occipital Lobe Epilepsy. Using the term
“benign” to refer to them is no longer recommended, as
this would ignore the comorbidities some individuals
suffer. Also, the term “idiopathic” is now only used to
refer to the syndromes classified as Idiopathic General-
ized Epilepsies.

Key words: focal, epilepsy, childhood, self-limited,
treatment

Epilepsia focal autolimitada con espigas
centrotemporales (SELECTS)

La Epilepsia Autolimitada con Espigas Cen-
trotemporales (SeLECTS; Self-limited Epilepsy
with Centrotemporal Spikes - por sus siglas en
inglés) recientemente nominada asi en el ano
2022 por la comisién ILAE!, previamente conoci-
da en espaifiol como Epilepsia Rolandica Benig-
na, Epilepsia Benigna con Puntas Centrotempo-
rales, o Epilepsia focal Idiopatica de la Ninez con
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Espigas Centrotemporales (EFINECT), es un sin-
drome electroclinico de inicio en la nifiez, con
antecedentes, desarrollo psicomotor, funcién
cognitiva, y examen neurolégico normales. En
ocasiones, su evaluacién neuropsicolédgica suele
mostrar déficits leves a moderados tanto en dé-
ficit de atencién/hiperactividad, lenguaje y fun-
cién ejecutiva, siendo importante no solo inves-
tigar el coeficiente intelectual (CI) sino también
las repercusiones emocionales de las crisis en la
conducta del nino®.

Epidemiologia

SELECTs es la Epilepsia focal autolimitada
mas frecuente (6-7% de todas las epilepsias in-
fantiles). Su incidencia es 6.1/100 000 en meno-
res de 16 anos. Representando 15-25% de todos
los sindromes epilépticos diagnosticados entre
5-15 anos de edad?>.

Caracteristicas clinicas

La Epilepsia autolimitada con Espigas Cen-
trotemporales o SeLECTS comienza en ninos en
sus primeros anos escolares. Edad de inicio: 4-
10 anlos (rango 3-14 anos 90% de pacientes), con
un pico a los 7 anos** (El inicio <3 o >14 anos es
excluyente de este diagnostico)'. Afecta a ambos
sexos, con ligero predominio masculino (60%).
Pueden precederse de crisis febriles en 5-15%.
Raramente antecedentes de SELEAS. Puede ver-
se en ninos con antecedentes de lesién neuro-
légica o discapacidad intelectual previa, consi-
derdndose estas coincidentes y no causales. El
diagnéstico es excluyente en pacientes con de-
sarrollo intelectual moderado a profundo®.

Curso evolutivo

Las crisis suelen responder bien a los anti-
convulsivantes. Por esta razén y ya que muchos
pacientes tienen pocas crisis, puede decidirse
en ocasiones no tratar con medicacién diaria. La
remisién ocurre en casi todos los pacientes en
la pubertad, inclusive en aquellos con crisis ini-
cialmente dificiles de controlar®.

Tipo de crisis

Crisis obligatorias para el diagnéstico®: Cri-
sis focales operculares frontoparietales que
durante el sueno evolucionan rdpidamente a
actividad ténico-clénica de extremidad supe-
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rior ipsilateral, a crisis hemiclénica ipsilateral,
a crisis tonico-clonica bilateral, o crisis clénicas
de hemicara con predileccién por comisura la-
bial. Son breves, (<2-3 minutos), por lo general
pocas (<10 en la vida, 10% solo 1 crisis, aunque
20% presentan crisis frecuentes) y esporadicas,
con crisis frecuentes por pocos dias o semanas
y luego libres de crisis varios meses antes de la
siguiente crisis. En vigilia mas probables crisis al
despertar (<20%)*

Algunas manifestaciones ictales menos fre-
cuentes son crisis generalizadas y prolongadas
>30 minutos (especialmente en ninos 2-5 anos).
Puede iniciar como crisis hemifacial nocturna
que propaga a brazo o pierna y se generaliza
secundariamente, continuandose con déficits
transitorios homolaterales (paresia de Todd) en
el postictal, sin involucrar cara!. También esta
descripto el dolor paroxistico dental®.

Semiologia de las crisis focales:

(1) sintomas somatosensoriales: entumeci-
miento o parestesia unilateral de lengua, labios,
encias y cara interna de mejilla.

(2) signos motores orofaciales: contraccién té-
nica o clénica de hemicara, boca y lengua.

(3) disartria o anartria (aunque pueden enten-
der el lenguaje).

(4) sialorrea, sintoma ictal caracteristico:(no
esta claro si por incremento de salivacién, tras-
torno deglutorio o ambos)°.

Crisis en suefio (durante el dia o la noche) en 80-
90% de pacientes*.

NO presentan caracteristicas cognitivas (p. €j.,
alucinaciones gustativas), emocionales (p. €j., mie-
do) y autonémicas. El estado epiléptico motor focal
o focal a ténico-clénico bilateral, (>30 minutos), es
raro'y, si estd presente considerar otro diagnésti-
co. Las ausencias atipicas, crisis aténicas focales y
crisis motoras focales con mioclono negativo, pér-
dida del equilibrio y caidas debe sugerir EE-POCSL,
(Encefalopatia epiléptica con punta onda continua
durante el sueno lento) y se deberia pesquisar de-
terioro cognitivo y/o regresién®.

Las crisis ténico-clénicas generalizadas en vi-
gilia son excluyentes, pero son dificiles de dife-
renciar clinicamente?.

Caracteristicas atipicas

Un estudio descriptivo, reporté clinica atipi-
ca en 50% de pacientes y EEG atipico en 30%*.
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Un estudio longitudinal mostré 14/74 ninos con
alteraciones atipicas de conducta y aprendizaje.
En la fase activa de SELECTS tipica pueden ocu-
rrir trastornos cognitivos transitorios por incre-
mento de la actividad epileptiforme®.

Electroencefalograma

Actividad de base y arquitectura de sueno
normales.

Criterios obligatorios del EEG: Espigas y Espi-
ga-onda centrotemporales (ECT)’, ondas agudas
y lentas de gran amplitud (>200 pV, del pico a
valle) activadas en sueno®.

Puede haber ondas agudas trifasicas de alto
voltaje (100-300 pV) con dipolo transversal (po-
sitividad frontal, negatividad temporoparietal),
seguidas de ondas lentas de alto voltaje®.

Anomalias aisladas o en dobletes o tripletes,
y ocasionalmente actividad focal, ritmica y len-
ta ipsilateral a las espigas. Las espigas pueden
verse en un hemisferio o ser sincrénicas o asin-
cronicas bilaterales en ambos hemisferios. Las
espigas centrotemporales pueden propagarse a
regiones adyacentes’. Segin las caracteristicas
electroencefalograficas diferenciamos dos gru-
pos de pacientes: 1) Espigas en regién central
alta, con compromiso en mano 2) Espigas en re-
gién central baja, con sintomas orofaciales’.

En las Epilepsias focales autolimitadas la ma-
yor parte de alteraciones EEG se activan con pri-
vacion y durante el sueno?, por lo cual un EEG
Normal registrado Uinicamente en vigilia no de-
beria ser excluyente del diagnéstico.

Sindrome sin confirmacién de laboratorio: en re-
giones con recursos limitados, SeLECTS puede
diagnosticarse sin EEG ni RM cerebral en ninos
sin alertas que cumplen todos los demas crite-
rios obligatorios y de exclusién®.

Activaciones del EEG: las Espigas centro-
temporales NO se activan con cierre o apertura
ocular, hiperventilacién o fotoestimulacién. La
hiperventilacién reduce la frecuencia de las es-
pigas rolandicas. En cambio, la frecuencia de las
descargas aumenta en sueno, (>N1-N2), y en 30%
las espigas aparecen SOLO durante el sueno. El
EEG también puede cambiar a ondas agudas o
complejos de espiga-onda sincrénicos bilatera-
les. 10-20% muestran actividad interictal cen-
trotemporal mediante estimulacién sensorial de
los dedos de manos o pies®.
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Signos de Alerta EEG: Si un patrén continuo
de punta-onda estd presente en sueno, consi-
derar EE-POCSL*#°. Si la actividad epileptiforme
es unilateral, buscar enlentecimiento focal ipsi-
lateraly diferenciar con lesiones estructurales
como tumores y malformaciones corticales cen-
trotemporales.

Caracteristicas electroencefalograficas ictales:
Siendo crisis poco frecuentes es raro obtener re-
gistro ictal (por tanto, no es requerido para su
diagnoéstico). Las crisis pueden ir acompaiadas
de breve disminucién del EEG de fondo, seguida
de anomalias difusas de onda aguda de ampli-
tud creciente (predominantemente centrotem-
porales), enlentecimiento de gran amplitud y
luego retorno al EEG interictal habitual®. Cuan-
do las crisis focales progresan a ténico-clénicas
bilaterales, los ritmos ictales presentan ondas
agudas o complejos de espiga-onda bilaterales
sincrénicos?®.

Diagnéstico diferencial

Encefalopatia epiléptica con Punta - onda
continua durante el Suefio Lento (EE — POCSL)*
%, Lesiones focales estructurales, otras Epilepsias
focales autolimitadas, Sindrome de X- Fragil®.

Epilepsia focal autolimitada con crisis
autonomicas (SELEAS). Ex. Sindrome de
Panayiotopoulos

Epilepsia que inicia entre 3-6 anos de edad
(70% de casos), con crisis autondémicas prolon-
gadas (70% de pacientes) siendo la causa mas
frecuente de estado epiléptico no febril en la
infancia (crisis >30 minutos). Son poco frecuen-
tes (25% sélo tiene una crisis), con similar preva-
lencia en ambos sexos, 5-17% de los pacientes
presentaron crisis febriles previas®2.

Curso evolutivo

Duracién media: 3 afios. La mayoria remiten
a los 2 anos. 20% desarrollan otras SeLFEs espe-
cialmente SeLECTS. Casos raros evolucionan a
EE-POCSL.

Tipo de crisis

Crisis obligatorias para el diagnéstico®: crisis foca-
les, con o sin alteracién de conciencia (estd pre-
servada al inicio de la crisis), con caracteristicas
autonémicas: nauseas, palidez, enrojecimiento,
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dolor abdominal, Vémitos, (manifestacién mas
frecuente en 75% de pacientes) llevando a diag-
néstico erréneo de gastroenteritis aguda o mi-
grana.

Cambios menos frecuentes: pupilares (ej., mi-
driasis), temperatura, palidez, enrojecimiento
cardiorrespiratorios y sincope. Las crisis, pueden
evolucionar a desviacién ocular o cefélica, hipo-
tonia generalizada y culminar en crisis clénica
focal o inclusive bilateral. Alertas para el diag-
néstico: inicio de crisis <3 0>8 afios de edad, y
excluyente <1 o> 14 anos, asi como crisis repeti-
das varias veces al mes® 1112,

Electroencefalograma

Actividad de fondo: normal.

Criterios obligatorios del EEG: Actividad inte-
rictal: ondas agudas o espiga-onda multifocal en
regiones posteriores de gran amplitud (>200uV)’.
También anomalias extendidas a regiones cen-
trotemporales o frontopolares, Espiga-onda
sincronizada, bilateral y generalizada. NO se re-
quiere EEG ictal para su diagnostico.

Activaciones del EEG: con privacién de suefio
y/o somnolencia. El cierre palpebral activa ano-
malias en regiones posteriores (aunque relevan-
te, no es patognomonico).

Signos de alerta: considerar otros diagnosti-
cos en: 1) Enlentecimiento focal sostenido y no
limitado a la fase postictal. 2)anomalias registra-
das constantemente en EEG seriados rutinarios
(lesiones focales estructurales).

Diagnéstico diferencial

SELECTs y otras epilepsias occipitales con
vomitos ictales. Epilepsia focal familiar con
focos variables, Migrana, Vértigo paroxistico
benigno (especialmente ninos pequenos), Sin-
cope (por los fenémenos autonémicos), y otros
trastornos asociados con vémitos (Ej. Gastroin-
testinales y/o Errores innatos del Metabolismo
como Trastornos Ciclo de la Urea)t 112,

Epilepsia focal autolimitada visual
occipital, (COVE). Ex. Sindrome de
Gastaut

Epilepsia que inicia en la ninez tardia entre
8-9 afios de edad, (rango: 1-19 anos de edad), con
prevalencia muy baja (>0.3% de las epilepsias en
edad infantil)'.
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Curso evolutivo

Remisién muy alta (50-80%) hasta la puber-
tad. Las crisis ténico-clénicas bilaterales asocian
tasa mas baja de remisién. Rara vez evolucio-
na a EE-POCSL. Edades de inicio para considerar
otros diagnédsticos: Alerta: <6 o> 14 anos. Exclu-
yente: <1 0>19 anos®®.

Tipo de crisis

Crisis frecuentes y breves, casi siempre en vigi-
lia, con fenédmenos sensoriales visuales: circulos
multicolores, con o sin alteraciéon de conciencia,
y signos motores (desviacién cefélica y/o ocular),
seguidas por CEFALEA tipo migrafia. Son exclu-
yentes las crisis ténico-clénicas generalizadas
prolongadas (>15 minutos), ténicas, aténicas, au-
sencias atipicas y/o mioclonias progresivas® .

Electroencefalograma

Actividad de fondo normal.

Criterios obligatorios del EEG: Ondas agudas o
espiga-onda occipitales interictales, casi siem-
pre solo en sueno. (20% presentan actividad epi-
leptiforme interictal centrotemporal, frontal o
generalizada)®.

Activacién del EEG: Registro de FOS (Fixation off
Sensitivity) (o Facilitacién de anomalias epilepti-
formes con eliminacién de la visién central) en
20-90% de casos, aunque NO patognoménica® *.

Diagnostico diferencial

Enfermedad celiaca con calcificaciones occi-
pitales, MELAS, Enfermedad de Lafora, Migrana
con aura visual, Encefalopatia posterior reversi-
ble “PRES™.

Epilepsia focal fotosensible autolimitada
occipital (POLE)

Epilepsia de inicio entre 4-17 anos (mediall
anos). También descripto de inicio en adultez,
aunque raramente, con prevalencia mayor en
mujeres, correspondiendo al 0.7% de todas las
epilepsias. Su frecuencia de crisis y prondstico
son variables® .

Curso evolutivo

Presentan pocas crisis en la vida, en algunos
casos cesan en el tiempo, en otras pueden man-
tenerse desencadenadas por estimulos lumini-
cos?.
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Tipo de crisis

Crisis obligatorias para el diagnéstico: Crisis vi-
suales sensoriales focales inducidas por estimu-
los luminicos (Ej. clonias palpebrales secunda-
rias a exposicién a luz solar). Sintomas visuales
como aura: luces, manchas de colores o borro-
sas, alucinaciones visuales o en movimiento por
el campo visual® .

Muestran versién cefalica y palpebral en di-
recciéon hacia campo visual afectado, sin pér-
dida de conciencia. También crisis inducidas por
videojuegos u otros estimulos féticos, y anterior-
mente, las desencadenadas por estimulos de
TV analégicos con frecuencias lentas de repro-
duccién (Hz). Crisis breves (<3minutos), cuya
progresién incluye cefalea, sensacién epigds-
trica autonémica o vémitos, alteracién de con-
ciencia o crisis ténico-clénica focal con progre-
sién bilateral® ®.

Puede haber superposicién de POLE con otras
Epilepsias Generalizadas Idiopaticas, presentan-
dose con crisis mioclénicas, ausencias y /o crisis
ténico-clonicas generalizadas®.

Electroencefalograma

Actividad de base EEG normal.

Criterios obligatorios EEG: Espigas y Espiga-
onda occipitales interictales®. También Com-
plejos generalizados de Espiga y/o Espiga-onda
centrotemporales?.

Activaciones del EEG: cierre palpebral, esti-
mulacién luminica intermitente (ELI), y de priva-
cién de sueiio. El inicio ictal occipital es contra-
lateral al campo visual afectado y a la desviacién
cefdlica y/oocular?.

Diagnéstico diferencial

Epilepsia con mioclonias palpebrales (ex.
Sindrome de Jeavons), SeLEAS o COVE, lipofus-
cinosis ceroidea tipo 2 (CLN2), Enfermedad de
Lafora, Migrafia con aura visual y Sindrome de
“Sunflower”. Dato: las crisis en epilepsias foca-
les de causa estructural con sintomas visuales
habitualmente no son desencadenadas por es-
timulos féticos?.

Neuroimagenes en epilepsias focales
autolimitadas

Neuroimdagenes normales o con hallazgos
inespecificos (asimetria hipocampal, anomalias
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de sustancia blanca o ventriculomegalia, no
deben excluir estos diagndsticos). Si se realiza
el diagnéstico electro clinico de las epilepsias
focales autolimitadas y no hay caracteristicas
atipicas, no se requiere neuroimagen. Pacientes
con epilepsia focal estructural, como displasia
cortical focal, heterotopia o tumores, pueden
simular estas epilepsias, pero muestran carac-
teristicas atipicas, como anomalias EEG uni-
laterales persistentes o resistencia a medica-
mentos® 6.

Genética

Factores genéticos relevantes con probable
herencia poligénica, (mayor incidencia de fa-
miliares con epilepsia, crisis febriles, SeLECTS
u otras focales autolimitadas)”. Los hermanos
pueden mostrar EEG con anomalias interic-
tales sin crisis clinicas. No se han identificado
variantes patogénicas en la mayoria de nifos
con SeLECTSY. Considerar otras etiologias como
sindrome X fragil'. No se requieren pruebas ge-
néticas en este tipo de Epilepsias para su diag-
nostico. Hay casos raros con SCN1A en SELEAS!.
Finalmente, se describieron mutaciones en GRI-
N2A en algunas SeLECTS que evolucionan a EE-
POCSL™.

Pronéstico

Pronéstico excelente, remitiendo en casi todos
los casos en SELECTS y SELEAS, y de remisién
muy probable para POLE y COVE, aunque hay al-
gunos pacientes especiales en POLE que pueden
presentar crisis posteriores a la adolescencia®.

Tratamiento

Muchos pacientes no requieren tratamien-
to, (se requiere medicacién cuando hay crisis
frecuentes). Levetiracetam, carbamazepina, y
oxcarbazepina son los anticonvulsivantes mas
utilizados. Sin embargo, en pacientes con evo-
lucién atipica, carbamazepina y fenobarbital
pueden precipitar EE-POCSL y/o crisis generali-
zadas. Por lo tanto, se prefieren acido valproico
y clobazam?®.

Conclusiones

Aunque las epilepsias focales autolimitadas
son afecciones bien conocidas por su elevada
prevalencia en este grupo de edad, es esencial
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conocer la nueva terminologia utilizada para
denominarlas, los signos de alarma a los que
prestar atencion y sus criterios de exclusién, con
el fin de formular un diagnéstico méas estanda-
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