
       

 

 

ß-Ketothiolasemangel 
 

Biochemisch:  Tiglylcarnitin (C5:1), Hydroxyisovalerylcarnitin (C5OH) (+) 

   Org. Säuren (Urin): Tiglylglycin (+), 2-Methyl-3-Hydroxybuttersäure (+), 

   2-Methylacetoessigsäure (+) 

 

Metagene:   http://www.metagene.de/appl/index.html 

Stand:  25. Juli 2016   

 

 

 

 

 

OMIM:  http://omim.org/entry/203750  

 

Orphanet:  http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.php?lng= EN&Expert=134  

 


