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Stowa kluczowe Streszczenie
macroglossia, Niniejsza praca jest préba oceny przydatnosci ultrasonografii w diagnostyce powigkszenia
choroba lekkich jezyka (macroglossia). Rola ultrasonografii w diagnostyce miejscowych patologii jezyka,
tancuchow, takich jak nowotwory, ropnie, ziarniniaki, jest juz dobrze ugruntowana od ponad 20 lat.
amyloidoza AL, Rzadziej bierze si¢ pod uwage przydatnosé tej metody w diagnozowaniu makroglosji na
ultrasonografia, tle choréb systemowych. Punktem wyjscia rozwazan stal si¢ przedstawiony przez nas
metoda dopplera przypadek 59-letniego chorego z powigkszeniem jezyka bardzo duzego stopnia. Pacjent

z trudem mowil i z trudem spozywal positki. Ponadto skarzyt sie na obrzek i béle stawéw
nadgarstkowych i miedzypaliczkowych blizszych. Ultrasonografia jezyka ujawnila zatartg
strukture jezyka, z wyrazistym, nieregularnym wzorcem naczyniowym uwidocznionym
w kolorowym dopplerze. Uzyskany przez nas obraz pozwolil wykluczy¢ miejscowg patolo-
gie jezyka i skierowat rozwazania diagnostyczne na nowe tory — wzieto pod uwage choroby
z odktadania immunoglobulin (choroby depozytowe). Uwazamy, Ze opisywany przez nas
ultrasonograficzny obraz jezyka byl pomocny w procesie diagnostycznym. Dochodzenie
do koncowej, wlasciwej diagnozy bylo w przypadku naszego chorego wyjatkowo zmudne.
Podejrzenie choroby depozytowej zostato odrzucone podczas uprzednich hospitalizacji
w dwoch kolejnych szpitalach. Powodem byl ujemny test diagnostyczny na barwienie
depozytéw tkankowych czerwienig kongo. Wlasciwym rozpoznaniem okazata sie rzadka
posta¢ choroby depozytowej: choroba tancuchéw lekkich lambda z objawami amyloidozy.
Diagnoza ta zostala oparta na wnikliwej diagnostyce hematologicznej. Wykazano w suro-
wicy krwi bardzo wysokie stezenie wolnych lekkich tancuchéw lambda, a w bioptacie
szpiku 13% komoérek plazmatycznych. Pacjent zostat poddany cyklom chemioterapii.
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Abstract

This paper is an attempt to assess the usefulness of ultrasonography in the diagnosis of
the enlargement of the tongue (macroglossia). The role of sonography in diagnosing local
pathologies of the tongue, such as neoplasms, abscesses or granulomas, has been well-
established for 20 years. Rarely is its usefulness considered with respect to diagnosing
macroglossia with concomitant systemic diseases. The starting point of these consider-
ations was the presented case of a 59-year-old patient with considerably enlarged tongue.
The patient had difficulty speaking and ingesting meals. Moreover, he complained about
swelling and pain in the carpal and proximal interphalangeal joints. Tongue ultrasound
examination revealed blurred lingual structure with evident, irregular vascular pattern
in the color Doppler. The obtained image helped to rule out local pathology of the tongue
and directed our diagnostic considerations towards immunoglobulin-related diseases
(deposition diseases). We believe that the presented ultrasound image of the tongue was
helpful in the diagnostic process. Establishing the final, correct diagnosis was a particu-
larly strenuous process. The suspicion of a deposition disease had been rejected during
two previous stays in two hospitals. This was the consequence of a negative diagnostic test
of staining tissue deposits with Congo red. An accurate diagnosis occurred to be a rare
form of a deposition disease: lambda light chain disease with symptoms of amyloidosis.
Such a diagnosis was based on a thorough hematological analysis. A high level of free
lambda light chains in the serum was detected and the bone marrow biopsy showed 13%
of plasma cells. The patient underwent chemotherapy.

Mezczyzna, lat 59, zostal przyjety do Kliniki z powodu
znacznego powiekszenia jezyka, ktére stwarzalo trudno-
$ci w mowie i w przyjmowaniu positkéw (ryc. 1). Stan ten
trwal mniej wiecej od 1,5 roku — pacjent byl diagnozowany
z tego powodu w dwéch innych szpitalach. Podejrzewano
amyloidoze, ale diagnoze te odrzucono, gdyz zaréwno
wycinki z jezyka, jak i z podskérnej tkanki tluszczowej daty
ujemny wynik w barwieniu na amyloid. Ponadto pacjent
mial béle i obrzeki stawéw nadgarstkowych i miedzypa-
liczkowych blizszych. Aparatem Acuson Sequoia 512, glo-
wicg liniowg 7,5-13 MHz wykonano badanie ultrasonogra-
ficzne (USG) powiekszonego jezyka (ryc. 2). Uwidoczniono
nieprawidltowa echostrukture jezyka, z zatarciem typo-
wego wzorca migsni (ryc. 3 A). Obrazowanie w technice
kolorowego dopplera wykazato wzmozony i nieregularny
przeplyw (ryc. 3 B). W badaniach dodatkowych stwier-
dzono bardzo wysokie st¢zenie wolnych lekkich fancuchéw

A man, aged 59, was admitted to the Clinic due to a consider-
able tongue enlargement which rendered speaking and eat-
ing difficult (fig. 1). Such a condition had lasted for approxi-
mately 1.5 years — the patient had been diagnosed due to this
problem in two other hospitals. At that time amyloidosis was
suspected but the diagnosis was rejected since both the speci-
mens obtained from the tongue and subcutaneous adipose
tissue gave negative results after amyloid staining. What is
more, the patient complained about swelling and pain in the
carpal and proximal interphalangeal joints. Ultrasound (US)
examination of the enlarged tongue was performed by means
of Acuson Sequoia 512 apparatus with a linear probe with
the frequency of 7.5-13 MHz (fig. 2). An abnormal lingual
structure was visualized with blurred pattern of muscles
(fig. 3 A). Color Doppler imaging demonstrated enhanced
and irregular perfusion (fig. 3 B). Additional examinations
revealed a very high concentration of free lambda light

Ryc. 1. Powigkszenie jezyka w amyloidozie AL

Fig. 1. Macroglossia in AL amyloidosis

Ryc. 2. Technika wykonania badania
Fig. 2. Scanning technique
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lambda: 6670 mg/l (N: 5,71-26,3 mg/1) przy prawidlo-
wej warto$ci wolnych lekkich fancuchéw kappa: 9,1 mg/l
(N: 3,3-19,4 mg/l). W immunoelektroforezie biatek surowicy
obecne byly monoklonalne tancuchy lekkie typu lambda.
Podczas hospitalizacji wykonano biopsje aspiracyjna szpiku
kostnego — w badaniu cytologicznym byla widoczna pula
13% komorek plazmatycznych. W badaniu immunofenoty-
powym znaleziono okoto 2,7% komérek CD38+ ++ o feno-
typie: CD138+, CD56+, CD19-, CD45-. Komorki te mialy
charakter klonalny (s+c kappa-, s+c lambda+). Ustalono
rozpoznanie: amyloidoza AL, choroba tancuchéw lekkich
lambda. W Klinice Hematologii rozpoczeto leczenie z zasto-
sowaniem winkrystyny, doksorubicyny i deksametazonu.

Omoéwienie

Ocena ultrasonograficzna jezyka jest trudna ze wzgledu na
jego zlozong budowe. Jezyk sktada sie bowiem z czterech
par mies$ni zewnetrznych, majacych polaczenie z otocze-
niem, oraz czterech par mie$ni wewnetrznych, tzw. miesni
wlasnych jezyka. Najsilniejszym mie$niem zewnetrznym jest
parzysty miesien bréodkowo-jezykowy, poprzecznie sptasz-
czony, o tréjkatnym, wachlarzowatym ksztalcie. Jezyk moze
by¢ badany ultrasonograficznie z dostepu zewnatrzustnego
poprzez dno jamy ustnej lub wewnagtrzustnie?,

Ultrasonografia jest stosowana do oceny nieprawidtowosci
jezyka juz od ponad 20 lat. Przewazaja w tej dziedzinie publi-
kacje dotyczace nowotworéw jezyka. Badanie USG pozwala
bowiem trafnie postawi¢ diagnoze procesu nowotworowego
jezyka, jak réwniez wiarygodnie okresla rozleglto$¢ zmiany
nowotworowej®.

Ponadto dostepne sa w literaturze nieliczne publikacje wyka-
zujace przydatno$¢ USG w ocenie guza zapalnego jezyka na
tle inkorporowanego ciala obcego, jak réwniez przydatnosé
badania w tak rzadkiej patologii, jaka jest ropien jezyka®>.

Przedstawiana praca jest préba okreslenia przydatnosci dia-
gnostycznej badania USG w przypadku skrajnie zaawanso-
wanego, uogélnionego powiekszenia jezyka (macroglossia).
U przedstawianego przez nas pacjenta z amyloidoza AL
uzyskaliSmy nieprawidlowy obraz ultrasonograficzny
jezyka z zatartym obrazem mie$ni. W prawidlowym jezyku
mozna wyr6ézni¢ dwie strefy. Pierwsza jest strefa tzw. mies$ni

chains: 6670 mg/L (N: 5.71-26.3 mg/L) and a normal level
of free kappa light chains: 9.1 mg/L (N: 3.3-19.4 mg/L).
Moreover, serum protein immunoelectrophoresis demon-
strated monoclonal lambda light chains. During hospital-
ization, an aspiration biopsy of the bone marrow was per-
formed. The cytological examination showed a pool of 13%
of plasma cells. Furthermore, immunophenotyping disclosed
approximately 2.7% of CD38+++ cells with the phenotype:
CD138+, CD56+, CD19- and CD45-. These cells were clonal
in nature (s+c kappa-, s+c lambda+). The diagnosis of AL
amyloidosis, lambda light chain disease was established.
In the Hematology Clinic, the patient underwent a therapy
with the use of vincristine, doxorubicin and dexamethasone.

Discussion

Ultrasound assessment of the tongue is difficult due to
its complex structure. The tongue is composed of four
pairs of extrinsic muscles, which are attached to the sur-
roundings, and four pairs of intrinsic muscles, so-called
tongue’s own muscles. The strongest extrinsic muscle is
the paired genioglossus which is flat and has a triangular,
fan-like shape. The tongue may be examined by ultra-
sounds extraorally through the floor of the oral cavity or
intraorally®?.

Ultrasound examinations have been used to assess tongue
pathologies for over 20 years. The majority of reports con-
cern lingual neoplasms. US examination allows for accu-
rate diagnosis of the neoplastic process in the tongue and
it reliably determines the extensiveness of such lesions®.

Moreover, there are a few publications available in medical
literature which demonstrate the usefulness of US imaging
in assessing inflammatory tumors of the tongue associated
with the presence of a foreign body as well as its usefulness
in a pathology as rare as a lingual abscess“>.

This paper constitutes an attempt to determine the diag-
nostic value of US imaging in the case of highly advanced,
generalized macroglossia. The presented patient with
AL amyloidosis manifested abnormal ultrasound presenta-
tion of the tongue with blurred image of its muscles. In the
normal presentation, two zones may be distinguished. The
first is a zone of so-called tongue’s own muscles, which is

Ryc. 3 A. Ultrasonografia, prezentacja B — jezyk w projekceji strzatkowej: zatarty obraz migsni jezyka. B. Bogata sie¢ naczyit krwionosnych
w technice kolorowego dopplera

Fig. 3 A. B-mode ultrasound examination — tongue in the sagittal view: blurred image of the lingual muscles. B. Rich net of blood vessels

in color Doppler examination
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wlasnych jezyka, ktéra przedstawia si¢ jako obszar o struk-
turze przypominajacej narzad miazszowy. Taka echostruk-
tura jest wynikiem zlozonego uktadu czterech par mies$ni
wlasnych jezyka, ktére majg widkna gérne, dolne, podtuzne,
pionowe i poprzeczne. Druga strefa to strefa mies$ni
zewnetrznych. Najwigkszy z migéni zewngtrznych, parzy-
sty migsien brédkowo-jezykowy, moze by¢ w stanach normy
fatwo uwidoczniony w przekroju podiuznym w czesci $rod-
kowej i przedniej jezyka jako charakterystyczna struktura
mie$niowa o ksztalcie wachlarza. W badaniu dopplerow-
skim u naszego pacjenta obecny byt wyrazisty, aczkolwiek
zakl6cony wzorzec naczyniowy.

Takie obrazy USG pozwalaly wykluczyé miejscowa patologie
jezyka. Mialo to znaczaca warto$é w tej ekstremalnej makro-
glosji, z jaka przyszlo nam sie zmierzy¢ w procesie diagno-
stycznym. Obrazy te zawezily bowiem pole diagnostyczne
do przyczyn ogdélnoustrojowych, tj. do tzw. metabolicznej
makroglosji, ktéra moze powstaé w przebiegu amyloidozy
(skrobiawicy), akromegalii i niedoczynnoSci tarczycy.

Zawiklana droga diagnostyczna, jaka przeszed! nasz pacjent,
wynikata na pewno z rzadkiej przyczyny powiekszenia jezyka,
jaka jest pierwotna amyloidoza na tle dyskrazji plazmocyto-
wej©®. W tym rzadkim przypadku wystapit jeszcze dodatkowo
inny rzadki przypadek — choroba depozytowa taficuchéw lek-
kich. Od amyloidozy AL odréznia jg ten wazny objaw, ze bar-
wienie pozakomérkowych depozytéw tkankowych czerwienia
kongo daje wynik negatywny. W chorobie tej bowiem depozyty
tkankowe w zajetych narzadach majg charakter niewtékien-
kowy. Jedynie akumulacja tkankowa wldkien bialkowych daje
po zabarwieniu czerwienia kongo tak wazne diagnostycznie
podwdjnie zalamane zielone $wiatlo w mikroskopie polaryza-
cyjnym. Ujemny wynik testu z czerwienig kongo z calg pew-
noscia utrudnit i op6znit postawienie trafnej diagnozy.

Oczywiscie ostateczne rozpoznanie zostalo ustalone na
podstawie wnikliwej diagnostyki hematologicznej. JesteSmy
jednak zdania, ze uzyskane przez nas obrazy ultrasonogra-
ficzne jezyka byly przydatne diagnostycznie, gdyz nakiero-
waly nas na konsekwentne poszukiwanie przyczyny makro-
glosji w obszarze hematologicznych choréb depozytowych.
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an area whose structure resembles a parenchymal organ.
Such echostructure is a result of the complexity of four
pairs of intrinsic lingual muscles which are composed of
superior, inferior, longitudinal, vertical and transverse
fibers. The second zone corresponds to the extrinsic mus-
cles. The largest of them is the paired genioglossus. When
normal, it may be easily visualized in the longitudinal
view in the central and anterior parts of the tongue as
a characteristic muscular structure of a fan-like shape.
The Doppler examination of our patient revealed a pro-
nounced but distorted vascular pattern.

Such US presentations allowed for ruling out local lingual
pathologies. This was of considerable relevance in the view
of such an extreme macroglossia, which was a diagnostic
challenge for us, as such images narrowed the diagnostic
field to systemic causes, i.e. to a, so-called, metabolic mac-
roglossia that may develop in the course of amyloidosis,
acromegaly and hypothyroidism.

A complicated diagnostic pathway of our patient certainly
resulted from a rare cause of macroglossia, i.e. primary
amyloidosis with plasmacytic dyscrasia®. In this rare situ-
ation, we also observed another rare case of light chain
deposition disease. It is different from AL amyloidosis
in one important aspect. Namely, Congo red staining
of extracellular tissue deposits gives negative outcomes.
In this disease entity, tissue deposits in affected organs
are non-fibrillar in nature. Only tissue deposits of protein
fibrils, when stained with Congo red, give such a signifi-
cant diagnostic sign of apple-green birefringence seen
under a polarization microscope. The negative outcome of
Congo red staining had surely inhibited and delayed the
accurate diagnosis.

The disease was finally identified based on a thorough
hematological analysis. However, we hold a belief that
ultrasound images of the tongue that we obtained were
diagnostically relevant since they directed our search for
the reason of macroglossia to the area of hematological
deposition diseases.
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