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“Hoje em dia as pessoas criam opinides como animais de
estimacdo, sucedaneos do afeto humano. Quanto as
minhas, trato-as a pdo e &gua, ginastica sueca e
chibatadas, levando muitas delas a morte por
definhamento, a outras estrangulando no bergo ou
esmagando-as a golpes de fatos que as desmentem: fico
com as que sobrevivem. Nao posso recomendar esse
regime as almas sensiveis, mas desconhec¢o outro que
possa nos colocar na pista da verdade, supondo-se que a
desejemos. E se aqui submeto idéias alheias a esse
tratamento impiedoso, € porque algumas delas ja foram
minhas — e, como disse Goethe, contra nada somos mais

severos do que contra os erros que abandonamos”.
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Mill sobre a liberdade. Mas ideias e opinides se infiltram na
sociedade da mesma forma que um cristal de
permanganato de potassio se dissolve num béquer de

agua, espalhando a sua coloragao por toda a substancia”.
Theodore Dalymple

“Ouca, meu filho, a instrucdo de seu pai e ndo menospreze
o conselho de sua mae, pois eles serdo um enfeite para a

sua cabecga e um adorno para o seu pescogo”.

Provérbios 1:8-9



RESUMO

Objetivo: Relatar um caso raro de acidemia metilmalénica em um neonato. Método:
Qualitativo, observacional, descritivo de relato de caso ocorrido em um hospital da
Grande Vitoria. Aprovado no CEP EMESCAM sob o parecer nimero 3.041.867.
Relato de caso: Crianga de 3 anos e 10 meses, sem acompanhamento regular de
puericultura, deu entrada diversas vezes em servi¢co de salude dos sete meses aos 3
anos de idade com sintomas de infeccdo de vias aéreas, associado a episodios de
vomitos, desidratacao, febre, dispneia, hipotonia e irritabilidade excessiva. Foi iniciada
investigacdo para acidemia metilmal6nica e se confirmou o diagnostico por meio de
exames laboratoriais. Conclusdo: Demonstra-se a importancia da existéncia de
estudos e investigacdo de doencas genéticas raras para que os profissionais médicos

se atualizem, facam o diagndstico e busquem o tratamento precoce de tais pacientes.

Palavras-chave: Erros Inatos Do Metabolismo Dos Aminoacidos. Acido

Metilmalbnico. Pediatria.



ABSTRACT

Objective: To report a rare case of methylmevalonic acidemia in a neonate.
Method: Qualitative, observational, descriptive of a case report that took place in a
hospital in Greater Vitoria. Approved by CEP EMESCAM under opinion number
3,041,867. Case report: A 3-year-old and 10-month-old child, without regular
childcare follow-up, was admitted to the health service several times from 7 months
to 3 years of age with symptoms of airway infection, associated with episodes of
vomiting, dehydration, fever, dyspnea, hypotonia and excessive irritability. An
investigation was started for methylmalonic acidemia and the diagnosis was
confirmed by laboratory tests. Conclusion: It demonstrates the importance of the
existence of studies and investigation of rare genetic diseases so that medical
professionals can update themselves, make the diagnosis and seek early treatment

of such patients.

Keywords: Inborn Errors of Amino Acid Metabolism. Methylmalonic Acid. Pediatrics.
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1. INTRODUCAO

A acidemia metilmaldnica (AM) foi descrita pela primeira vez em 1967 e provém de
uma doenca autossémica recessiva. Representa um distarbio do metabolismo do
propionato, na conversio de acido metilmal6nico a acido succinico?*4, A incidéncia
da doenca é estimada em 1:48.000 até 1:61.000 na populacao do ocidente. No Brasil,
0os poucos dados epidemiolégicos disponiveis dificultam a busca diagnéstica na
populacéo pediatrica®®.

A AM, apesar de rara, corresponde a um dos mais frequentes erros inatos do
metabolismo dos acidos organicos®. A doencga pode se manifestar nos primeiros dias
de vida ou ter inicio tardio na infancia, podendo apresentar como complicacgéo tardia
a doenca renal cronical.

O objetivo deste relato é descrever um caso pediatrico de AM, destacando os

principais marcos de sua evolucao clinica até o diagnostico.



2. RELATO DE CASO

Criancga de 3 anos e 10 meses, sexo feminino, nascida em 2014 de parto cesarea (41
semanas e 1 dia), Apgar 6/9, peso 25509, 47cm de comprimento — pequena para
idade gestacional (PIG). N&o apresentou alteracOes aos testes de triagem neonatal
durante o nascimento. Sem acompanhamento regular de puericultura.
Apresentou-se pela primeira vez no servigo de salude aos sete meses de idade, com
sintomas de infeccéo de vias aéreas associado a episodios de vomitos, desidratacao,
febre, dispneia, hipotonia e irritabilidade excessiva. A equipe médica optou por
internacdo em Unidade de Terapia Intensiva Pediatrica (UTIP). Durante os sete dias
de internacdo, ela recebeu antibioticoterapia para a infeccdo de via aérea e
apresentou hiperglicemia (glicemia capilar = 224-248mg/dL) e acidose metabdlica
(pH=7,14; HCO3=3,8 mmol/L; pCO2=11,2 mmHgQ).

Aos nove meses, foi internada para tratamento de linfonodomegalia cervical. Na
ocasido, percebeu-se que a paciente apresentava atraso do neurodesenvolvimento
psicomotor, pois a criangca nao sentava sem apoio, sendo encaminhada para
acompanhamento com neurologista e fisioterapia motora ambulatorialmente. Aos
doze meses, a lactente foi internada novamente em UTIP com novo quadro de
vomitos, desidratacao, febre, adinamia, hiporexia, hipotonia e hiporresponsividade. Ao
exame fisico: Escala de Coma de Glasgow de 6, saturacdo de oxigénio 93% em ar
ambiente, hipotérmica e com perfusdo capilar periférica lentificada. Recebeu
expansao volémica aquecida com melhora da perfusédo capilar periférica, e houve
necessidade de ventilacdo mecanica por um periodo de cinco dias.

Iniciou-se investigacdo para erro inato do metabolismo através da analise de acidos
organicos urinarios e cromatografia de aminoacidos em plasma. Os resultados
encontrados estdo demonstrados na tabela abaixo. Além disso, foi realizada
ressonancia magnética com espectroscopia de cranio, que demonstrou concentracao
adequada de N-acetil aspartato, de colina e de creatina, sem picos de mioinositol, de
lipidio ou de Ilactato; ultrassonografia abdominal, eletrocardiograma e
ecodopplercardiograma transtoracico com mapeamento de fluxo compativeis com a
normalidade.

A crianca recebeu o diagnostico de acidemia metilmaldénica com base na clinica,
achados laboratoriais e exames de imagens. Prescreveu-se carnitina, complemento

de vitamina B12 e a mée orientada quanto a dieta proteico-restritiva.



Tabela 1 - Resultados dos exames para investigacdo de erro inato do metabolismo

EXAME RESULTADO R\ééEgERN%EIA
| Acido metilmalonico* | > 5000 | <3,6
Acido latico* 399 21 - 285
Acido 3-hidroxipropionico* 630 1-36
Acido 3--hidroxibutirico* 167 <30
Acido 3-hidroxisovalérico* 782 10 - 67
Propionilcarnitina** 25,58 0,35 - 4,00
Acetilcarnitina** 25,08 9-58
Relacao 1.02 <02

propionil/acetilcarnitina***

Fonte: elaborada pelo autor (2019)

* mmol/mol de creatina
** mcmol/L

*** Adimensional

Por necessidade de compensacdo clinico-laboratorial, a paciente permaneceu
internada por 20 dias e obteve alta hospitalar com orientacdes.

Apoés o diagnostico, a crianga necessitou de reinternacdes por mais cinco vezes, em
UTIP, por descompensacéo do quadro associado ao descontrole dietético e falta do
uso da medicacdo. Em relacdo ao desenvolvimento neurolégico apresentou atraso
nos seguintes marcos: “andar com apoio”, com 1 ano e 11 meses; “duplicar silabas”
e “imitar gestos” com 2 anos. Aos 3 anos apresentou dificuldade na marcha e na fala.
Na época, a paciente realizou exame genético para elucidar a mutacao envolvida na
doenca. Porém, devido a perda de segmento ambulatorial, ndo obtivemos acesso a

esse e outros exames realizados pela paciente.



3. DISCUSSAO

Existem duas formas de apresentacdo da AM, a classica, de inicio agudo, com
sintomas no periodo neonatal, e uma forma mais tardia pés-neonatal. No periodo
neonatal, a clinica engloba sintomas como vémitos, perda de peso, desidratacéo,
instabilidade de temperatura, hipo ou hipertonia, irritabilidade, letargia, convulsdes e
coma. J& no periodo p6s neonatal o quadro clinico é heterogéneo, levando a morte
precoce ou a deficiéncia neuroldgica grave em muitos sobreviventes®. O diagndstico
diferencial se faz com quadro de sepse, intoxicagdo medicamentosa e encefalopatia
hipdxica isquémica’.

As crises do periodo pos-neonatal séo, geralmente, desencadeadas por sobrecarga
proteica, eventos catabolicos ou uso de determinadas medica¢cdes, mesmos fatores
observados na histéria da paciente no periodo pos-diagnostico culminando em novas
internacdes hospitalares’®. Os sintomas podem simular outras doencgas, como
cetoacidose diabétical, bem ilustrado na primeira descompensacido da paciente,
guando apresentou hiperglicemia e acidose metabdlica, associada a sinais e sintomas
sistémicos de desidratacdo, vomitos e dispneia. Os quadros clinicos mais comuns
incluem encefalopatia ou coma inexplicado, hipotonia, convulsdes, taquipneia,
cardiomiopatia ou intervalo QT prolongado e atraso do desenvolvimento
neuropsicomotor®®,

Alguns fatores sdo capazes de iniciar um quadro de descompensacdo aguda da
doenca, apesar do tratamento adequado, como infec¢bes virais, febre ou
procedimentos cirargicos”®. Neste caso, a primodescompensacdo da paciente
ocorreu apds um quadro de infeccdo de vias aéreas, evoluindo com necessidade de
cuidados intensivos. As complicacdes crénicas observaveis na doenca incluem atraso
de crescimento, epilepsia, doenca renal progressiva, disfuncdo cardiaca, perda de
visdo, osteoporose ou osteopenia, distirbios do movimento e imunodeficiéncia’®.
Em relac&o aos achados laboratoriais, a suspeita da doenc¢a ocorre na presenca de
sinais, sem outras explicacbes, de acidose metabdlica, aumento de lactato,
concentragfes elevadas de amonia plasmatica, leucopenia, trombocitopenia, anemia
e presenca de corpos cetbnicos urinarios. Na presenca de hiperamonemia, solicitam-
se exames complementares como cromatografia de aminoacidos em plasma, acidos
organicos urinarios e acilcarnitina sérica ou plasmatica. Para confirmacao diagnostica,

S80 necessarios exames genéticos moleculares e estudos enziméticos®. O encontro



de propionilcarnitina, alanina e glicina elevados no plasma, juntamente com aumento
do acido metilmalonico, metilcitrico e 3-hidroxi-propidnico urinarios déo o diagndstico’.
Do mesmo modo, o diagnostico da paciente em analise somente foi possivel apés
verificarem aumento da propionilcarnitina sérica junto aos &cidos urinarios
(metilmalénico e 3-hidroxi- propidnico) elevados que corroboravam o diagnéstico de
AM, direcionando a melhor conducédo do quadro clinico. Exames genéticos também
foram solicitados, contudo, estavam em andamento a época que este relato de caso
foi elaborado. Inicia-se o tratamento antes mesmo do resultado dos exames'. O uso
rigoroso de uma dieta especifica € imprescindivel para melhorar o prognéstico dos
pacientes enquanto ndo surgem novas opcoes terapéuticas®. O tratamento inicial da
crise de descompensacédo incluiu a estabilizacdo do paciente com medidas de
suporte, suspensdo da ingestdo de proteinas (para manutencdo, aceitou-se a
ingestao proteica até 0,8g/kg de proteina diaria, sendo o valor de 1g/kg de proteina
diaria a dose recomendada para criangcas da mesma idade) e prevencéo de jejum
prolongado. A infuséo de glicose endovenosa e a terapia de nutricdo parenteral devem
ser consideradas nos casos de atendimento hospitalar. Devem-se tratar rapidamente
as infeccdes associadas, buscar avaliagcdo de uma equipe metabdlica especializada
e multidisciplinar, e iniciar o tratamento medicamentoso especifico. Este deve ser
guiado a partir do nivel de uréia plasmatica, com suplementacdo de L-carnitina,
benzoato de sodio e de vitamina B12, quando houver deficiéncia da enzima
mitocondrial dependente de cobalamina e N-carbamilglutamato®”®. Em pacientes
mais graves pode ser necessario 0 uso de desintoxicacdo extracorpOrea, como
naqueles com niveis de aménia maiores que 400-500umol/L'®. Neste caso, a paciente
foi estabilizada e tratada das condicbes associadas que conduziram a
descompensacédo, e uma vez diagnosticada como AM, foi iniciado o tratamento
medicamentoso com vitamina B12 e L-carnitina, sendo orientada quanto a

necessidade de dieta hipoproteica.
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Resumo

Acidemia metilmaldnica foi descrita pela primeira vez em 1967 e provém de uma doenga autossdémica recessiva
origindria de disturbio do metabolismo do propionato. Apesar de rara, € um dos mais frequentes erros inatos do
metabolismo dos acidos organicos. A doenga pode se manifestar nos primeiros dias de vida ou ter inicio tardio na
infancia. A terapia se baseia em restri¢do proteica e complementacdo com carnitina. O presente estudo relata um caso
de lactente que foi atendido no pronto-socorro do hospital com quadro de vémitos, desidratagao, febre, adinamia,
hiporexia, hipotonia, hiporresponsividade e atraso do desenvolvimento. Foi iniciada investigagdo para acidemia
metilmaldnica e confirmou-se o diagnodstico através de exames laboratoriais. Logo, demonstra-se a importancia da
existéncia de estudos e investigacao de doengas genéticas raras para que profissionais médicos se atualizem, fagam
o diagnostico e busquem o tratamento precoce de tais pacientes.

Abstract

Methylmalonic acidemia was first described in 1967 and represents an autosomal recessive disease originating from a
disorder of propionate metabolism. Although rare, it is one of the most frequentinborn errors of organicacid metabolism.
The disease can manifest itself in the first days of life or have late onset in childhood. The therapy is based on protein
restriction and carnitine supplementation. The present study reports a case of an infant who was seen at the hospitals
emergency room with vomiting, dehydration, fever, adynamia, hyporexia, hypotonia and hyporesponsiveness, and
developmental delay. Started research for methylmalonic acidemia and confirmed diagnosis through laboratory tests.
Therefore, itis important to have studies and research on rare genetic diseases so that medical professionals can update,
diagnose and seek early treatment for such patients.

* Hospital Santa Casa de Misericérdia de Vitéria, Programa de Residéncia Médica em Pediatria - Vitdria - Espirito Santo - Brasil.
2 Universidade Vila Velha, Medicina - Vila Velha - Espirito Santo - Brasil.
3 Escola Superior de Ciéncias da Santa Casa de Misericordia de Vitdria, Scientific Writing Office - Vitdria - Espirito Santo - Brasil.

Enderego para correspondéncia:

Catherine Klein Colombiano.

Hospital Santa Casa de Misericérdia de Vitéria. Rua Dr. Jodo dos Santos Neves, 143 - Vila Rubim, Vitéria - ES,Brasil.
CEP: 29025-023. E-mail: cathecolombiano@gmail.com

Residéncia Pediatrica; 2020: Ahead of Print.

DOI: 10.25060/residpediatr-2020.v10n3-101



INTRODUGCAO

A acidemia metilmalénica (AM) foi descrita pela
primeira vez em 1967 e provém de uma doenga autossémica
recessiva. Representa um disturbio do metabolismo do
propionato, na conversdo de dcido metilmaldnico a acido
succinico*?*#, A incidéncia da doenga é estimada em 1:48.000
até 1:61.000 na populagdo do ocidente. No Brasil, os poucos
dados epidemioldgicos disponiveis dificultam a busca
diagndstica na populagdo pedidtrica’®.

A AM, apesar de rara, corresponde a um dos mais
frequentes erros inatos do metabolismo dos dcidos organicos®.
A doenga pode se manifestar nos primeiros dias de vida
ou ter inicio tardio na infancia, podendo apresentar como
complicagdo tardia a doenga renal crénical.

O objetivo deste relato é descrever um caso pediatrico
de AM, destacando os principais marcos de sua evolugdo clinica
até o diagnéstico.

RELATO DE CASO

Crianga de 3 anos e 10 meses, sexo feminino, nascida
de parto cesdrea (41 semanas e 1 dia), Apgar 6/9, peso 2550g,
47cm de comprimento —pequena para idade gestacional (PIG).
N3o apresentou alteragdes aos testes de triagem neonatal.

Sem acompanhamento regular de puericultura,
apresentou-se pela primeira vez ao servigo de saude aos sete
meses de idade, com sintomas de infec¢do de vias aéreas,
associado a episddios de vomitos, desidratagdo, febre,
dispneia, hipotonia e irritabilidade excessiva.

Durante os sete dias de internagdo em Unidade de
Terapia Intensiva Pedidtrica (UTIP) recebeu antibioticoterapia
para a infecgdo de via aérea e apresentou hiperglicemia
(glicemia capilar = 224-248mg/dL) e acidose metabdlica
(pPH=7,14; HCO,=3,8mmol/L; pCO,=11,2mmHg).

Aos nove meses, foi internada para tratamento de
linfonodomegalia cervical. Nessa internagdo, percebeu-se
atraso do neurodesenvolvimento psicomotor, crianga ndo
sentava sem apoio, sendo encaminhada paraacompanhamento
com neurologista e fisioterapia motora ambulatorialmente.

Aos 12 meses, lactente foi internada novamente em
UTIP com novo quadro de vomitos, desidratagdo, febre,
adinamia, hiporexia, hipotonia e hiporresponsividade. Ao
exame fisico: Escala de Coma de Glasgow de 6, saturagdo de
oxigénio 93% em ar ambiente, hipotérmica e com perfusdo
capilar periférica lentificada. Recebeu expansdo volémica
aquecida com melhora da perfusdo capilar periférica, e
houve necessidade de ventilagdo mecanica por um periodo
de cinco dias.

Iniciada investigagdo para erro inato do metabolismo
através da andlise de acidos organicos urindrios e cromatografia
de aminodcidos em plasma. Os resultados encontrados estdo
demonstrados na Tabela 1.

Além disso, foi realizada ressonancia magnética com
espectroscopia de cranio, que demonstrou concentragao
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Tabela 1. Resultados dos exames para investigagao de erro inato do
metabolismo.

RESULTADO VALOR DE REFERENCIA

EXAME (mmol/mol de (mmol/mol de

creatina) creatina)
Acido metilmalénico >5000 <3,6
Acido latico 399 21-285
Acido 3-hidroxi-propiénico 630 1-36
Acido 3-hidroxibutirico 167 <30
Acido 3-hidroxisovalérico 782 10-67
Propionilcamitina 25,58* 0,35-4,00*
Acetilcarnitina 25,08* 9-58*
Propionilcamitina/ 102 <02

acetilcarnitina

* mcmol/L.

adequada de N-acetil aspartato, de colina e de
creatinina, sem picos de mioinositol, de lipidio ou de
lactato; ultrassonografia abdominal, eletrocardiograma e
ecodopplercardiograma transtoracico com mapeamento de
fluxo compativeis com a normalidade.

Diagnosticada acidemia metilmalénica, foi prescrito
carnitina, complemento de vitamina B12 e orientou-se quanto
a dieta proteico-restritiva. Diante de compensagdo clinico-
laboratorial, paciente permaneceu internada por 20 dias e
obteve alta hospitalar com orientagdes. Apds diagndstico,
crianga necessitou de reinternagdes por mais cinco vezes, em
UTIP, por descompensagdo do quadro associado a descontrole
dietético e falta do uso da medicagdo.

Em relagdo ao desenvolvimento neuroldgico apresentou
atraso nos seguintes marcos: “andar com apoio”, com 1 ano
e 11 meses; “duplicar silabas” e “imitar gestos” com 2 anos.
Aos 3 anos apresentou dificuldade na marcha e na fala.
Ainda aguarda exame genético para elucidar a mutagao
envolvida na doenga.

DISCUSSAO

Existem duas formas de apresentagdo da AM, a cldssica,
de inicio agudo, com sintomas no periodo neonatal, e uma
forma mais tardia pds-neonatal. No periodo neonatal, a clinica
engloba sintomas como vomitos, perda de peso, desidratagdo,
instabilidade de temperatura, hipo ou hipertonia, irritabilidade,
letargia, convulsdes e coma'. O diagndstico diferencial faz-
se com quadro de sepse, intoxicagdo medicamentosa e
encefalopatia hipoxica isquémica’.

As crises do periodo poés-neonatal sdo, geralmente,
desencadeadas por sobrecarga proteica, eventos catabdlicos
ou uso de determinadas medicagdes, mesmos fatores
observados na histéria da paciente no periodo pds-diagndstico
culminando em novas internagdes hospitalares'®. Os sintomas
podem simular outras doengas, como cetoacidose diabética?,
bem ilustrado na primeira descompensagdo da paciente,
quando apresentou hiperglicemia e acidose metabdlica,



associada a sinais e sintomas sistémicos de desidratagdo,
vomitos e dispneia. Os quadros clinicos mais comuns incluem
encefalopatia ou coma inexplicado, hipotonia, convulsdes,
taquipneia, cardiomiopatia ou intervalo QT prolongado e
atraso do desenvolvimento neuropsicomotor®®.

Alguns fatores sdo capazes de iniciar um quadro de
descompensagdo aguda da doenga, apesar do tratamento
adequado, como infecgdes virais, febre ou procedimentos
cirdrgicos’®. Neste caso, a primodescompensagdo da paciente
ocorreu apés um quadro de infecgdo de vias aéreas, evoluindo
com necessidade de cuidados intensivos. As complicagdes
cronicas observaveis na doenga incluematraso de crescimento,
epilepsia, doenga renal progressiva, disfun¢do cardiaca,
perda de visdo, osteoporose ou osteopenia, disttrbios do
movimento e imunodeficiéncia’®.

Em relagdo aos achados laboratoriais, a suspeita da
doenga ocorre na presenga de sinais, sem outras explicagdes,
de acidose metabdlica, aumento de lactato, concentragdes
elevadas de amonia plasmatica, leucopenia, trombocitopenia,
anemia e presenca de corpos cetdnicos urindrios. Na presenga
de hiperamonemia, solicitam-se exames complementares
como cromatografia de aminodacidos em plasma, acidos
organicos urinarios e acilcarnitina sérica ou plasmatica.
Para confirmagdo diagndstica, sdo necessdrios exames
genéticos moleculares e estudos enzimaticos!. O encontro
de propionilcarnitina, alanina e glicina elevados no plasma,
juntamente com aumento do dcido metilmalénico, metilcitrico
e 3-hidroxi-propidnico urindrios ddo o diagndstico’. Do
mesmo modo, o diagnéstico da paciente em andlise somente
foi possivel apés verificarem aumento da propionilcarnitina
sérica junto aos acidos urindrios (metilmalénico e 3-hidroxi-
propiénico) elevados que corroboravam o diagnéstico de
AM, direcionando a melhor condugdo do quadro clinico.
Exames genéticos também foram solicitados, contudo,
estdo em andamento.

Inicia-se o tratamento antes mesmo do resultado
dos exames®. O uso rigoroso de uma dieta especifica é
imprescindivel para melhorar o progndstico dos pacientes
enquanto ndo surgem novas opgdes terapéuticas®.

O tratamento inicial da crise de descompensagao
incluiu a estabilizagdo do paciente com medidas de suporte,
suspensdo da ingestdo de proteinas (para manutengdo,
aceitou-se a ingestdo proteica até 0,8g/kg de proteina didria)

e prevengdao de jejum prolongado. A infusdo de glicose
endovenosa e a terapia de nutricdo parenteral devem ser
consideradas. Deve-se tratar rapidamente as infecgoes
associadas, buscar avaliagdo de uma equipe metabdlica
especializada e multidisciplinar, e iniciar o tratamento
medicamentoso especifico. Este deve ser guiado a partir do
nivel de ureia plasmatica, com suplementagdo de L-carnitina,
benzoato de sdédio e de vitamina B12, quando houver
deficiéncia da enzima mitocondrial dependente de cobalamina
e N-carbamilglutamato®”®. Em pacientes mais graves pode
ser necessario o uso de desintoxicagdo extracorpdrea, como
naqueles com niveis de aménia maior que 400-500umol/
LY5. Neste caso, a paciente foi estabilizada e tratada das
condigdes associadas que conduziram a descompensagao, e
uma vez diagnosticada como AM, foi iniciado o tratamento
medicamentoso com vitamina B12 e L-carnitina, sendo
orientada quanto a necessidade de dieta hipoproteica.
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