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RESUMEN

Introducción y objetivos: la esclerosis lateral amiotrófica 
(ELA) es una enfermedad neurodegenerativa cuya principal causa 
de morbimortalidad es la afectación respiratoria. La ventilación 
mecánica no invasiva (VMNI) mejora la supervivencia y la calidad 
de vida cuando se inicia de forma precoz. La ecografía diafragmática 
permite evaluar la función del diafragma mediante el grosor 
diafragmático y la excursión, y podría complementar a las pruebas 
funcionales respiratorias convencionales. El objetivo fue analizar la 
evolución longitudinal de variables ecográficas diafragmáticas y 
su relación con las pruebas funcionales respiratorias, y explorar su 
utilidad como herramienta complementaria en la visita en la que se 
decide el inicio de VMNI.

Métodos: estudio de cohortes observacional prospectivo 
con 17 pacientes diagnosticados de ELA en seguimiento en la 
Unidad Multidisciplinar del Hospital Universitario Virgen Macarena 
(septiembre 2022-octubre 2024). Se realizaron mediciones 
trimestrales de grosor diafragmático, excursión diafragmática 
y pruebas funcionales respiratorias. Se analizaron la evolución 
longitudinal, las correlaciones con la capacidad vital forzada (FVC) 
y las diferencias entre pacientes que requirieron VMNI (n = 6) y los 
que no (n = 11).

Resultados: se encontró un descenso significativo del grosor 
inspiratorio en capacidad pulmonar total (CPT) del hemidiafragma 
derecho entre la primera y la cuarta visita (V1-V4) (0,42 a 0,30 
cm; p = 0,011). El grosor inspiratorio en capacidad pulmonar total 
izquierdo se correlacionó con la FVC (capacidad vital forzada) en 
sedestación en porcentaje (r = 0,534; p = 0,041). En la comparación 
entre grupos, el grosor inspiratorio en volumen corriente derecho (p 
= 0,015), la excursión izquierda en capacidad pulmonar total (p = 
0,017), la fracción de engrosamiento derecha (FE) (p = 0,003) y la 
FVC en decúbito (p = 0,019) fueron significativamente menores en 
el grupo que requirió ventilación mecánica no invasiva.

Conclusiones: la ecografía diafragmática podría aportar 
información complementaria a las pruebas funcionales respiratorias 
convencionales en la visita de seguimiento en la que se valora o se 
inicia la VMNI, lo que plantea un escenario de posible utilidad clínica 
que debe confirmarse en estudios multicéntricos.

Palabras clave: esclerosis lateral amiotrófica, ecografía 
diafragmática, ventilación mecánica no invasiva, grosor 
diafragmático, excursión diafragmática, función pulmonar.

DIAFRAGMATIC ULTRASOUND IN AMYOTROPHIC LATERAL 
SCLEROSIS: THE UTILITY OF THICKNESS AND EXCURSION IN 
FOLLOW-UP VISITS AND THEIR RELATIONSHIP TO THE INITIATION 
OF NONINVASIVE VENTILATION

ABSTRACT

Introduction and objectives: amyotrophic lateral sclerosis 
(ALS) is a neurodegenerative disease in which respiratory 
involvement is the main cause of morbidity and mortality. Non-
invasive mechanical ventilation (NIV) improves survival and quality 
of life when initiated early. Diaphragmatic ultrasound enables 
assessment of diaphragm function through diaphragm thickness 
and excursion, and may complement conventional respiratory 
function tests. The aim of this study was to analyse the longitudinal 
evolution of diaphragmatic ultrasound variables and their 
relationship with respiratory function tests, and to explore their 
usefulness as a complementary tool at the follow-up visit in which 
NIV initiation is considered.

Methods: prospective observational cohort study including 17 
patients with ALS followed at the Multidisciplinary Unit of Hospital 
Universitario Virgen Macarena (September 2022–October 2024). 
Quarterly measurements of diaphragm thickness, diaphragmatic 
excursion and respiratory function tests were performed. 
Longitudinal changes, correlations with forced vital capacity (FVC) 
and differences between patients who required NIV (n = 6) and 
those who did not (n = 11) were analysed.

Results: a significant decrease in right inspiratory thickness at 
total lung capacity (TLC) was found between the first and fourth 
visit (V1–V4) (0.42 to 0.30 cm; p = 0.011). Left inspiratory thickness 
at TLC correlated with upright FVC percentage (r = 0.534; p = 0.041). 
In the between-group comparison, right inspiratory thickness at 
tidal volume (p = 0.015), left diaphragmatic excursion at TLC (p = 
0.017), right thickening fraction (p = 0.003) and supine FVC (p = 
0.019) were significantly lower in the NIV group.

Conclusions: diaphragmatic ultrasound may provide 
complementary information to conventional respiratory function 
tests at the follow-up visit in which NIV is considered or initiated, 
suggesting a potential clinical role that should be confirmed in 
multicentre studies.

Keywords: amyotrophic lateral sclerosis, diaphragmatic 
ultrasound, non-invasive ventilation, diaphragm thickness, 
diaphragmatic excursion, pulmonary function.
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INTRODUCCIÓN
La esclerosis lateral amiotrófica (ELA) es una 

enfermedad caracterizada por la degeneración 
progresiva de las neuronas motoras, con una debilidad 
muscular progresiva que compromete la autonomía 
motora, la comunicación oral, la deglución y la respiración 
del paciente1. En Cataluña, España, la prevalencia de la 
esclerosis lateral amiotrófica se sitúa en torno a 4 – 6 casos 
por 100.000 habitantes, con cifras similares descritas en 
estudios poblacionales recientes 2, 3.

El diagnóstico se establece sobre la base de criterios 
clínicos y electromiográficos consensuados, mediante los 
criterios de El Escorial revisados, que clasifican la certeza 
diagnóstica en: definida, probable, probable con apoyo 
de laboratorio, posible y sospecha de ELA4. Para mejorar 
la sensibilidad y especificidad en el diagnóstico se 
publicaron los nuevos criterios de Awaji-Shima en 20085 
y finalmente, en 2019, se propusieron los criterios de Gold 
Coast6.

La causa principal de morbimortalidad es respiratoria. 
El inicio precoz de la ventilación mecánica no invasiva 
(VMNI) mejora la supervivencia7, reduce el declinar 
de la capacidad vital forzada (FVC) y contrarresta los 
efectos de la hipoventilación nocturna8. Las Guías de la 
European Federation of the Neurological Societies (EFNS) 
recomiendan comenzar la VMNI en escenarios funcionales 
precoces, considerando su inicio en caso de FVC <80%, 
presión inspiratoria nasal (SNIP) <40 cmH₂O, presión 
inspiratoria máxima (PIM) <60 cmH₂O, desaturación 
nocturna significativa, CT90 >5% o paCO₂ >45 mmHg9. 
Estas recomendaciones han sido posteriormente 
actualizadas por la European Academy of Neurology (EAN) 
en colaboración con ERN EURO-NMD10, si bien el presente 
estudio fue diseñado en 2021, con arreglo a las guías 
vigentes en ese momento.

Sin embargo, las pruebas funcionales respiratorias 
convencionales presentan limitaciones importantes 
en pacientes con ELA, especialmente en aquellos con 
afectación bulbar o en estadios avanzados, en quienes 
su realización es difícil o imposible. En este contexto, la 
ecografía diafragmática se postula como herramienta 
complementaria para evaluar la función del diafragma 
de forma no invasiva11. Los resultados de Pinto et al. 
correlacionan los resultados del grosor inspiratorio con 
valores de función pulmonar, la presión inspiratoria nasal 
de esnifado (SNIP) y la presión espiratoria máxima (PEM), 
pero no en los pacientes con ELA bulbar 12. Además, 
Iglesias et al.13 demostraron que la excursión diafragmática 
se correlaciona con la FVC y otras medidas de función 
pulmonar en pacientes con ELA.

ORIGINALES

La ecografía diafragmática presenta además ventajas 
prácticas importantes en este contexto: no es invasiva, 
no depende del esfuerzo ni de la colaboración del 
paciente y puede realizarse en estadios avanzados o 
en pacientes con afectación bulbar, precisamente en 
quienes las pruebas funcionales convencionales resultan 
más difíciles o imposibles de realizar11, 12. Sin embargo, no 
está claramente establecido qué parámetros ecográficos 
permiten identificar de forma precoz a los pacientes con 
ELA que requerirán VMNI en la práctica clínica.

La hipótesis de trabajo es que los parámetros 
ecográficos diafragmáticos, especialmente el grosor 
y la excursión, se asocian con el deterioro funcional 
respiratorio en pacientes con ELA y podrían aportar 
información complementaria a la FVC en la identificación 
de aquellos con mayor probabilidad de requerir VMNI.

El presente estudio tuvo como objetivo analizar 
la evolución longitudinal de variables ecográficas 
diafragmáticas en pacientes con ELA, especialmente 
el grosor diafragmático y la excursión, su relación con 
las pruebas funcionales respiratorias convencionales 
y explorar su posible utilidad como herramienta 
complementaria en la visita en la que se decide el inicio 
de la VMNI.

MATERIAL Y MÉTODOS
Diseño del estudio: estudio de cohortes observacional 

prospectivo realizado con pacientes diagnosticados 
de ELA, según los criterios de El Escorial revisados4, en 
seguimiento en la Unidad Multidisciplinar (UMD) del 
Hospital Universitario Virgen Macarena (HUVM) desde 
septiembre de 2022 a octubre de 2024. Las medidas 
de función pulmonar y ecográficas se realizaron con 
periodicidad trimestral hasta el inicio de la VMNI o el 
final del seguimiento. El presente estudio sigue las 
recomendaciones STROBE para estudios observacionales. 
No se realizó cálculo de tamaño muestral debido al 
carácter exploratorio del estudio.

Aspectos éticos: el proyecto se ajustó a los requisitos de 
la Ley 14/2007, de 3 de julio, de Investigación Biomédica. 
Se solicitó la firma del consentimiento informado previo 
a la participación. El estudio recibió la aprobación del 
Comité Ético y de Investigación Clínica de los hospitales 
Universitarios Virgen Macarena-Virgen del Rocío, Código 
Promotor EVM-EDELA-2021, Código Interno: 2805-N-21.

Participantes: los criterios de inclusión fueron: 
diagnóstico de ELA por los criterios de El Escorial 
Revisados, menos de dos años desde el diagnóstico, 
mayores de 18 años, en seguimiento en la UMD del 
HUVM y que la imagen ecográfica permitiera la correcta 
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identificación y medición del diafragma. Los criterios de 
exclusión fueron: negativa a participar, paciente con VMNI 
o ventilación invasiva en el momento de la inclusión, 
embarazo, contraindicación para las pruebas funcionales 
respiratorias, diagnóstico de EPOC o EPID, imposibilidad 
de acudir a las visitas o situación de Cuidados Paliativos.

Mediciones: la información demográfica, la 
clasificación diagnóstica y el cuestionario funcional 
ALSFRS-R se obtuvieron de la historia clínica. Las 
medidas de función pulmonar se realizaron mediante 
el espirómetro Jaeger Viasys Mastercope según 
recomendaciones SEPAR14, recogiendo FVC en 
sedestación y decúbito. El SNIP se obtuvo mediante 
inhalación forzada desde capacidad residual funcional 
(CRF) con un orificio nasal ocluido; valores >60 cmH2O 
se consideran normales15. La PIM se midió con esfuerzo 
máximo desde la capacidad residual funcional frente 
a una vía aérea ocluida (maniobra de Müller); la PEM se 
midió mediante maniobra de Valsalva desde la capacidad 
pulmonar total. Se realizaron entre 4 y 5 maniobras, 
ampliándose el número cuando no se alcanzaba el criterio 
de reproducibilidad, y se registró el valor más elevado 
obtenido15. El pico de tos se midió solicitando al paciente 
una inspiración máxima previa seguida de un esfuerzo 
vigoroso de tos a través de un medidor de pico flujo 
con mascarilla facial. Se realizaron entre 4 y 5 maniobras 
seleccionándose el valor más elevado16. Para la oximetría 
nocturna se utilizó el dispositivo Nonin modelo 315017.

Las variables ecográficas se recogieron con el ecógrafo 
SONOSITE X-PORTE. La excursión diafragmática se evaluó 
con transductor convexo (C60XP 5-2MHz) mediante 
ventana subcostal y modo M. El grosor diafragmático se 
midió con sonda lineal (HFL38xp 13-6 MHz) en la zona 
de aposición, con el paciente en decúbito supino con 
cabecera elevada a 30º. Para las mediciones en volumen 
corriente-tidal (VT), el grosor se registró midiendo al 
final de la espiración e inspiración tranquila. Para las 
mediciones en capacidad pulmonar total (CPT), el grosor 
se registró midiendo al final de la espiración tranquila y 
al final de la inspiración profunda. Se realizaron al menos 
tres mediciones por hemidiafragma y maniobra y se 
utilizó el valor medio. La fracción de engrosamiento (FE) 
se calculó como (grosor inspiratorio-grosor espiratorio) / 
grosor espiratorio × 100, según Matamis et al.18.

El criterio de inicio de VMNI se estableció de acuerdo 
con el Documento de Consenso para la atención a 
pacientes con esclerosis lateral amiotrófica (Andalucía, 
2017), que incluye umbrales funcionales como FVC < 80%, 
SNIP < 40 cmH₂O, desaturación nocturna significativa 
o hipercapnia. Este documento fue seleccionado por 
proporcionar criterios operativos específicos aplicables 

en la práctica clínica19. Las mediciones ecográficas y 
las pruebas funcionales respiratorias se realizaron en 
la misma visita de seguimiento, con el objetivo de no 
generar desplazamientos adicionales en pacientes 
con limitaciones funcionales. La indicación de VMNI 
se estableció según criterios clínico funcionales 
preespecificados en el Documento de Consenso19. Los 
resultados de la ecografía diafragmática no se utilizaron 
para tomar la decisión clínica de iniciar VMNI; la recogida 
ecográfica se realizó con fines de investigación y su 
análisis se efectuó de forma diferida al finalizar el 
seguimiento.

Análisis estadístico: el análisis estadístico se realizó 
con R (versión 4.3.1) y SPSS (versión 29), con nivel 
de significación de 0,05. Las variables cuantitativas 
se describieron con media y desviación estándar o 
mediana y rango intercuartílico según su distribución. La 
normalidad se evaluó mediante el test de Shapiro-Wilk y 
la homogeneidad de varianzas con la prueba de Levene.

Para la comparación entre pacientes que requirieron 
VMNI y los que no, se emplearon el test t de Student para 
muestras independientes en variables con distribución 
normal, y el test U de Mann-Whitney en las restantes. Se 
calcularon tamaños del efecto (d de Cohen con corrección 
de Hedges) para las diferencias con significación 
estadística. La asociación entre parámetros ecográficos y 
función pulmonar se analizó mediante correlaciones de 
Pearson o Spearman según normalidad.

Para el análisis longitudinal de los parámetros 
ecográficos y funcionales a lo largo de las cuatro visitas 
se emplearon modelos lineales mixtos, incorporando 
un intercepto aleatorio por paciente (que captura la 
variabilidad individual basal) y un efecto fijo de tiempo 
(que estima la pendiente de cambio promedio en 
la cohorte). Cuando la distribución de la variable lo 
requería, se utilizaron modelos lineales generalizados 
mixtos con familias alternativas (Gamma, t-family) o 
transformaciones previas (raíz cuadrada). La validez de 
cada modelo se evaluó mediante inspección de residuos, 
diagramas Q-Q de los efectos aleatorios y pruebas de 
autocorrelación. Este enfoque permite manejar el número 
variable de mediciones por paciente y las pérdidas de 
seguimiento propias de una cohorte con enfermedad 
progresiva, sin necesidad de excluir pacientes por datos 
incompletos.

El número de observaciones disponibles por visita 
fue: V1: 17 pacientes, V2: 15, V3: 10, V4: 5. Dado el carácter 
exploratorio del estudio y el reducido tamaño muestral, 
los valores p de las comparaciones entre grupos 
(Tablas 3 y 4) son nominales y no se aplicó corrección 
por comparaciones múltiples; los hallazgos deben 
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interpretarse como generadores de hipótesis pendientes 
de confirmación en estudios con mayor tamaño muestral.

RESULTADOS
Se incluyeron 17 pacientes en seguimiento en la 

UMD; 20 fueron excluidos por no cumplir criterios de 
inclusión. De los 17 pacientes incluidos, 2 abandonaron el 
seguimiento voluntariamente. Un 52,9% fueron mujeres 
(n = 9); la media de edad fue de 64,88 ± 10,28 años. La 
ELA espinal estuvo presente en 8 pacientes (47,05%), 
la bulbar en 4 (23,52%) y la esclerosis lateral primaria 
en 5 (29,41%). La media de ingresos fue de 0,12 ± 0,33 
durante el seguimiento. El cuestionario ALSFRS-R en V1 
fue de 37 ± 5,44 puntos, con un descenso progresivo hasta 
34,33 ± 5,1 puntos en la última visita disponible (n = 4). 
Respecto al seguimiento, el 94,1% de los pacientes (n = 
16) completaron al menos 2 visitas, el 58,8% (n = 10) al 
menos 3 visitas y el 29,4% (n = 5) al menos 4 visitas. Figura 
1.

 

FIGURA 1. Diagrama de flujo de pacientes. De los 37 pacientes 
identificados en la Unidad Multidisciplinar, 20 fueron excluidos 
por presentar VMNI previa o enfermedad respiratoria 
concomitante (EPOC/EPID). Los 17 pacientes incluidos 
completaron seguimiento trimestral hasta el inicio de VMNI o 
el fin del período de estudio. En V1 un paciente inició VMNI; 
en V2, cuatro pacientes iniciaron VMNI y dos abandonaron el 
seguimiento voluntariamente; en V4, un paciente inició VMNI. 
Al finalizar el seguimiento, 6 pacientes habían iniciado VMNI 
(evento principal) y 4 permanecían sin VMNI. VMNI: ventilación 
mecánica no invasiva; EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva 
crónica; EPID: enfermedad pulmonar intersticial difusa.

Seis pacientes iniciaron VMNI durante el seguimiento, 
con un tiempo medio desde el inicio del estudio hasta la 
VMNI de 5,8 meses (DE ± 3,8). Han fallecido 5 pacientes 
en total; uno había abandonado el estudio previamente y 

falleció sin haber iniciado VMNI; los 4 restantes fallecieron 
tras iniciar la VMNI. La media de supervivencia desde 
diagnóstico hasta exitus fue de 15,4 meses (DE ± 4,1), tras 
iniciar la VMNI. 

En el análisis longitudinal se encontraron diferencias 
estadísticamente significativas entre V1 y V4 en el grosor 
inspiratorio en CPT del hemidiafragma derecho, con una 
reducción progresiva de 0,42 ± 0,02 cm en V1 a 0,30 ± 0,02 
cm en V4 (p = 0,011). En el resto de variables ecográficas 
no se encontraron diferencias estadísticamente 
significativas. Respecto a la función pulmonar, se 
encontraron diferencias significativas entre V1 y V4 en la 
FVC en sedestación y decúbito tanto en valores absolutos 
(ml) como porcentuales (%), con reducción progresiva 
a lo largo del seguimiento. SNIP y PIM mostraron una 
tendencia descendente clínicamente relevante (SNIP: 42,5 
—> 29,8 cmH₂O; PIM: 49,1 —> 36,1 cmH2O) sin alcanzar 
significación estadística. Los valores gasométricos y de 
oximetría nocturna no mostraron cambios significativos 
durante el seguimiento. Tabla 1.

Cabe señalar que el grosor espiratorio en volumen 
corriente del hemidiafragma derecho mostró un 
incremento llamativo en V4 (0,527 cm; IC 95%: 0,377 – 
0,873), con un intervalo de confianza amplio que refleja 
la elevada variabilidad en ese punto del seguimiento. 
Este hallazgo, que contrasta con la tendencia global 
de deterioro observada en el resto de variables, debe 
interpretarse con cautela dado el escaso número de 
pacientes con medición disponible en V4 (n = 5) y la 
posibilidad de variabilidad técnica inherente a esta 
medición.

En cuanto a las correlaciones entre variables 
ecográficas y función pulmonar, se encontró correlación 
positiva significativa entre el grosor inspiratorio en CPT 
izquierdo y la FVC en sedestación (%) (r = 0,534; p = 0,041). 
La excursión diafragmática derecha en VT mostró una 
tendencia a la correlación con la FVC en decúbito (ml) (r 
= 0,555; p = 0,077), sin alcanzar significación estadística. 
Se observó también una correlación negativa entre el 
grosor espiratorio en VT derecho y la FVC en sedestación 
(%) (r = −0,607; p = 0,013). No se observaron correlaciones 
significativas entre la fracción de engrosamiento y la FVC.
Tabla 2.

Al comparar las variables ecográficas entre los 
pacientes que iniciaron VMNI (n = 6) y los que no (n = 11), el 
grosor inspiratorio en VT derecho fue significativamente 
menor en el grupo con VMNI (0,28 ± 0,04 cm vs 0,39 ± 
0,11 cm; p = 0,015), con un tamaño del efecto grande. La 
excursión diafragmática izquierda en CPT fue también 
significativamente menor en el grupo con VMNI (2,29 ± 
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0,70 cm vs 3,96 ± 0,83 cm; p = 0,017). La FVC en decúbito 
(ml) fue significativamente menor en el grupo que inició 
VMNI (1.986,67 ± 529,44 ml vs 3.155,00 ± 1.132,77 ml; 
p = 0,019), confirmando un deterioro funcional basal 
más acusado en este grupo. Además, la fracción de 
engrosamiento derecha fue significativamente menor en 
el grupo con VMNI (p = 0,003). Tablas 3 y 4.

En el análisis de sensibilidad excluyendo los pacientes 
con esclerosis lateral primaria (n = 5), la cohorte quedó 
reducida a 12 pacientes (5 con VMNI y 7 sin VMNI). En 
este subanálisis ninguna variable ecográfica ni funcional 
alcanzó significación estadística en la comparación entre 
grupos, aunque se mantuvo la tendencia de valores más 
bajos en el grupo con VMNI para el grosor inspiratorio 
en VT derecho, la excursión izquierda en CPT y la FVC en 
decúbito. La ausencia de significación es coherente con 
la pérdida de potencia estadística asociada a la reducción 
del tamaño muestral. Tabla 5A-5B.
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TABLA 1. Evolución longitudinal de parámetros ecográficos y de función pulmonar (V1–V4). Medias marginales estimadas (IC 95%) 
por modelos lineales mixtos. Toda la cohorte (n = 17). Contrastes con corrección de Bonferroni. NS: p ≥0,05. VT: volumen tidal; 
CPT: capacidad pulmonar total; FVC: capacidad vital forzada; SNIP: presión inspiratoria nasal de esnifado; PIM: presión inspiratoria 
máxima. * Valor interpretado con cautela por el reducido número de observaciones (n = 5) y amplia variabilidad técnica

TABLA 2. Correlación de parámetros ecográficos con la FVC en 
sedestación y decúbito. El coeficiente r expresa la intensidad y 
dirección de la relación lineal; el valor p indica su significación 
estadística (p <0,05). En negrita: correlaciones estadísticamente 
significativas. VT: volumen tidal; CPT: capacidad pulmonar 
total; FVC: capacidad vital forzada; ml: mililitros; %: porcentaje.
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TABLA 3. Comparación de variables ecográficas y de función pulmonar 
entre los pacientes que han precisado VMNI y los que no. Prueba t de 
Student para muestras independientes; se expresan media y desviación 
estándar. En negrita: valores p estadísticamente significativos (p<0,05). 
FE: fracción de engrosamiento; VR: volumen residual; FVC: capacidad 
vital forzada; ml: mililitros; %: porcentaje; PEM: presión espiratoria 
máxima; VMNI: ventilación mecánica no invasiva.

TABLA 4. Comparación de variables ecográficas y de función pulmonar 
entre los pacientes que han precisado VMNI y los que no. Análisis mediante 
test de Mann-Whitney; se expresan mediana y rango intercuartílico (RIC) 
(percentil 25 – percentil 75). SNIP: presión inspiratoria nasal de esnifado; 
PIM: presión inspiratoria máxima; CT90%: porcentaje de tiempo por 
debajo del 90% de saturación; VMNI: ventilación mecánica no invasiva; 
PaCO₂: presión parcial arterial de dióxido de carbono en mmHg.

TABLA 5A. Análisis de sensibilidad excluyendo pacientes con esclerosis 
lateral primaria (n = 5). Comparación de variables ecográficas y funcionales 
entre pacientes con y sin VMNI (n = 12). Prueba t de Student para muestras 
independientes; se expresa media y desviación estándar. Ninguna variable 
alcanzó significación estadística (p <0,05). FE: fracción de engrosamiento; 
FVC: capacidad vital forzada; ml: mililitros; %: porcentaje; HCO₃: bicarbonato 
en milimoles/litro; VMNI: ventilación mecánica no invasiva.

TABLA 5B. Análisis de sensibilidad excluyendo pacientes con esclerosis 
lateral primaria (n = 5). Comparación de variables ecográficas y 
funcionales entre pacientes con y sin VMNI (n = 12). Análisis mediante 
test de Mann-Whitney; se expresan mediana y rango intercuartílico 
(RIC). Ninguna variable alcanzó significación estadística (p <0,05). 
FE: fracción de engrosamiento; SNIP: presión inspiratoria nasal de 
esnifado; PIM: presión inspiratoria máxima; CT90%: porcentaje de 
tiempo con saturación <90%; VMNI: ventilación mecánica no invasiva; 
PaCO₂: presión parcial arterial del anhídrido carbónico en mmHg.
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DISCUSIÓN
El hallazgo más relevante de nuestro estudio es el 

deterioro progresivo del grosor inspiratorio en CPT del 
hemidiafragma derecho a lo largo del seguimiento, 
compatible con la atrofia diafragmática progresiva 
característica de la ELA. Este descenso significativo entre 
V1 y V4 refleja la pérdida de contractilidad diafragmática 
asociada a la enfermedad y es consistente con los 
hallazgos de Fantini et al.20, quienes demostraron que la 
evaluación ecográfica seriada del diafragma es útil para 
monitorizar la progresión en pacientes con ELA.

En cuanto a las correlaciones entre variables 
ecográficas y función pulmonar, encontramos correlación 
positiva significativa entre el grosor inspiratorio en 
CPT izquierdo y la FVC en sedestación (%). Relaciones 
similares han sido descritas por Hiwatani et al.21, quienes 
encontraron correlación entre el grosor diafragmático 
y parámetros de función pulmonar en ELA. Pinto et 
al.11 también describieron correlación entre el grosor 
inspiratorio y parámetros de función pulmonar como 
el SNIP y la PEM, aunque no en pacientes bulbares. 
La excursión diafragmática en VT derecha mostró 
una tendencia marginal con la FVC en decúbito que 
no alcanzó significación estadística, probablemente 
por el reducido tamaño muestral. Iglesias et al.13, en 
un estudio multicéntrico con 41 pacientes con ELA, 
sí encontraron correlaciones significativas entre la 
excursión diafragmática y la FVC, la FVC en decúbito, el 
PIM y el SNIP, lo que refuerza el interés de esta variable 
como herramienta de monitorización.

Al comparar los grupos con y sin VMNI, el grosor 
inspiratorio en VT derecho y la excursión diafragmática 
izquierda en CPT fueron significativamente menores en 
el grupo que inició VMNI, junto con una FVC en decúbito 
(ml) también significativamente menor en la comparación 
puntual entre grupos. Estos hallazgos son coherentes con 
los descritos por Ding et al.22, quienes encontraron en 
un estudio transversal (cohorte de 36 pacientes con ELA 
y 25 controles sanos) que diversos índices ecográficos 
diafragmáticos se correlacionan positivamente con la FVC 
y la puntuación ALSFRS-R y mostraron buena capacidad 
discriminativa para disfunción pulmonar definida 
como FVC <70% (AUC ≥0,811). Asimismo, Iglesias et al.13 

confirmaron la utilidad de la excursión diafragmática 
para monitorizar a estos pacientes. En conjunto, estos 
hallazgos sugieren que tanto el grosor diafragmático 
como la excursión se asocian con la evolución respiratoria 
y con el inicio de la VMNI. En nuestro trabajo, la fracción 
de engrosamiento (FE) no mostró correlación significativa 
con la FVC ni cambios longitudinales estadísticamente 
significativos; no obstante, la FE derecha fue menor en 
el grupo con VMNI y, al tratarse de un índice derivado, 
podría tratarse de un hallazgo secundario. La correlación 
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negativa observada entre el grosor espiratorio en 
VT derecho y la FVC en sedestación (%) es de difícil 
interpretación, contrasta con la tendencia esperada y se 
interpreta como posible variabilidad técnica inherente 
a la medición del grosor muy dependiente del sitio de 
medida.Dado el reducido tamaño muestral, no puede 
descartarse que se trate de un hallazgo espurio, y su 
significado clínico requiere confirmación.

Aunque se observó un incremento del grosor 
espiratorio derecho en VT en V4, este hallazgo debe 
interpretarse con cautela, ya que contrasta con la 
tendencia global de deterioro funcional observada en 
la cohorte y podría estar influido por el escaso número 
de pacientes con seguimiento completo, así como por la 
variabilidad técnica inherente a la medición ecográfica 
del grosor diafragmático.

Desde una perspectiva de aplicabilidad clínica, y con las 
cautelas propias de un estudio exploratorio, los hallazgos 
sugieren que el grosor inspiratorio en volumen corriente 
y la excursión diafragmática podrían ser los parámetros 
más prometedores para complementar la evaluación 
funcional respiratoria en la consulta de seguimiento del 
paciente con ELA. Su medición en la misma visita en 
que se valoran la FVC, el SNIP y la oximetría nocturna no 
supone una carga adicional significativa para el paciente 
y podría aportar información estructural y funcional del 
diafragma independiente del esfuerzo. No obstante, 
con los datos actuales no es posible establecer puntos 
de corte validados, calcular rendimiento diagnóstico ni 
proponer algoritmos de decisión clínica. Su incorporación 
sistemática a la práctica clínica requiere confirmación en 
estudios multicéntricos con mayor tamaño muestral.

El análisis de sensibilidad excluyendo los pacientes 
con esclerosis lateral primaria no replicó los hallazgos de 
la cohorte completa, lo que refleja la limitación inherente 
de trabajar con muestras pequeñas en enfermedades 
de baja prevalencia. Las tendencias observadas son 
consistentes con los resultados principales, pero no 
alcanzan significación estadística con n = 12. Este resultado 
debe interpretarse con cautela y no invalida los hallazgos 
de la cohorte global, sino que refuerza la necesidad de 
estudios multicéntricos.

LIMITACIONES
Este estudio presenta varias limitaciones. En primer 

lugar, es un estudio unicéntrico con tamaño muestral 
reducido, condicionado por la baja prevalencia de la ELA, 
lo que limita la potencia estadística y la generalización de 
los resultados.

En segundo lugar, no se evaluó formalmente 
la variabilidad interobservador de las mediciones 
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ecográficas, dado que fueron realizadas por dos 
investigadoras. La posición del paciente en decúbito 
supino a 30º puede dificultar la comparación directa con 
otras series.

En tercer lugar, no se midió la excursión diafragmática 
durante la maniobra de olfateo, evaluándose únicamente 
en VT y en CPT, lo que limita la comparación con estudios 
que emplean esta maniobra23.

La interpretación de los cambios longitudinales 
del grosor diafragmático, especialmente al final de 
la espiración, puede verse afectada por la elevada 
sensibilidad de esta medición a pequeñas variaciones 
técnicas en la adquisición ecográfica.

Finalmente, la inclusión de pacientes con esclerosis 
lateral primaria (n = 5, 29,4%) podría haber introducido 
heterogeneidad en la muestra, dado que esta entidad 
presenta una evolución clínica y una afectación 
respiratoria distintas a las de la ELA clásica. No obstante, 
ninguna de las series publicadas sobre ecografía 
diafragmática en enfermedad de motoneurona excluye 
explícitamente esta entidad ni analiza sus características 
de forma diferenciada, por lo que su inclusión en estudios 
de ámbito clínico real refleja la práctica habitual de las 
unidades multidisciplinares. El análisis de sensibilidad 
excluyendo estos pacientes no replicó los hallazgos 
principales, lo que es coherente con la pérdida de potencia 
estadística al reducir el tamaño muestral a n = 12.

CONCLUSIONES
En esta cohorte prospectiva de pacientes con 

ELA, la ecografía diafragmática, especialmente el 
grosor diafragmático y la excursión, mostró cambios 
longitudinales compatibles con el deterioro funcional 
progresivo y se asoció a peores resultados en parámetros 
funcionales en los pacientes que iniciaron VMNI en la 
consulta de seguimiento. Estos parámetros ecográficos 
podrían aportar información complementaria a la 
FVC en la valoración clínica de los pacientes. De forma 
secundaria, la fracción de engrosamiento derecha mostró 
también valores significativamente menores en el grupo 
con VMNI. Al realizarse la ecografía y la valoración clínica 
funcional en la misma visita, las asociaciones observadas 
reflejan principalmente el estado respiratorio en ese 
momento. 

No obstante, el tamaño muestral reducido y la 
heterogeneidad clínica de la muestra obligan a interpretar 
los resultados como exploratorios. Son necesarios 
estudios multicéntricos con mayor tamaño muestral que 
validen estos hallazgos antes de su incorporación a la 
práctica clínica habitual.
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