Hladovění a poruchy tvorby ketolátek
V mitochondriích probíhají procesy:

a) Karnitinový cyklus

b) Beta oxidace
c) Transfer elektronů na komplex II
d) Syntéza ketolátek 
Příznaky onemocnění pozorujeme při hladovění (hypoglykemie a ketogeneze)
Poruchy ketogeneze:

Významný je deficit 3 -hydroxy-3-methylglutaryl-CoA syntázy (hypoglykemie při gastroenteritidě – při atace byly pacienti v kómatu a měli hepatomegalii v krvi nebyly zvýšeny laktát ani amoniak a moč negativní na ketolátky, ústup příznaků po iv. aplikaci glukózy)

 
 
 3-hydroxy-3-methylglutaryl-CoA lyázy (první projevy do 5 dne věku u 30% nemocných zbytek do 1 roku při hladovění či infekci, první projevy jsou hypotonie, zvracení a poruchy vědomí, hepatomegalie.  Biochemické testy: nízké ketolátky v moči a zvýšený laktát ,  hyperamonémie, , zvýšené funkční jaterní testy)
