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Enclosed is a translation of the patent claims in Norwegian. Please note that as per the Norwegian Patents Acts,
section 66i the patent will receive protection in Norway only as far as there is agreement between the translation and
the language of the application/patent granted at the EPO. In matters concerning the validity of the patent, language
of the application/patent granted at the EPO will be used as the basis for the decision. The patent documents
published by the EPO are available through Espacenet (http://worldwide.espacenet.com) or via the search engine on
our website here: https://search.patentstyret.no/
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Patentkrav

1. En flytende farmasgytisk formulering egnet for oral administrering, omfattende
(a) en suspensjon av en effektiv mengde av mikronisert 2-(2-nitro-4-
trifluormetylbenzoyl)-1,3-cykloheksandion (nitisinon); og

(b) sitronsyrebuffer som har en pH i omradet fra 2,5 til 3,5, fortrinnsvis pH 3,0.

2. Formulering i henhold til krav 1, hvor mengden av nitisinon er 1 til 10 mg/ml,
fortrinnsvis 4 mg/ml.

3. Formulering i henhold til krav 1, som i tillegg omfatter én eller flere farmasgytisk
akseptable bestanddeler valgt fra gruppen bestaende av suspenderingsmidler,

setningsmidler, konserveringsmidler, overflateaktive midler og smaksstoffer.

4. Formulering i henhold til krav 3, hvor suspenderingsmidlet er hydroksypropyl metyl-
cellulose.

5. Formulering i henhold til krav 4, hvor suspenderingsmidlet er hydroksypropylmetyl-
cellulosei en mengde pa 1 til 20 mg/ml, fortrinnsvis 5 mg/ml.

6. Formulering i henhold til krav 3, hvor sgtningsmidlet er glycerol.

7. Formulering i henhold til krav 6, hvor sgtningsmidlet er glycerol i en mengde pa
100 til 500 mg/ml, fortrinnsvis 500 mg/ml.

8. Formulering i henhold til krav 3, hvor konserveringsmidlet er metylparaben og/eller
propylparaben.

9. Formulering i henhold til krav 8, hvor konserveringsmidler er metylparaben i en
mengde pa 1 til 2 mg/ml, fortrinnsvis 1,4 mg/ml, og propylparaben i en mengde pa 0,1

til 0,2 mg/ml, fortrinnsvis 0,14 mg/ml.

10. Formulering i henhold til krav 3, hvor konserveringsmidlet er natriumbenzoat i en
mengde pa 0,2 til 5 mg/ml, fortrinnsvis 1 mg/m.

11. Formulering i henhold til krav 3, hvor det overflateaktive middel er polysorbat 80.
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12. Formulering i henhold til krav 11, hvor det overflateaktive middel er polysorbat 80

i en mengde pa 0,1 til 20 mg/ml, fortrinnsvis 0,10 til 0,15 mg/ml.

13. Formulering i henhold til hvilket som helst av kravene 1-9, 11 eller 12,
omfattende:

(@) nitisinon (4 mg/ml);

(b) sitronsyre-monohydrat (9 mg/ml);

(c) trinatriumcitrat-dihydrat (2,1 mg/ml)

(d) hydroksypropylmetylcellulose (5 mg/ml);
(e) glyceral (500 mg/ml);

(f) metylparaben (1,4 mg/ml);

(g) propylparaben (0,14 mg/ml); og

(h) polysorbat 80 (0,14 mg/ml).

14. Formulering i henhold til hvilket som helst av kravene 1-7 eller 10-12, omfattende:

(@) nitisinone (4 mg/ml);

(b) sitronsyre-monohydrat (9 mg/ml);

(¢) trinatriumcitrat-dihydrat (2,1 mg/ml)

(d) hydroksypropylmetylcellulose (5 mg/ml);
(e) glyceral (500 mg/ml);

(f) natriumbenzoat (1,0 mg/ml); og

(g) polysorbat 80 (0,14 mg/ml).

15. Formulering i henhold til krav 13 eller 14, i tillegg omfattende et smaksstoff.

16. Formulering i henhold til hvilket som helst av kravene 1 til 15, for anvendelse ved

behandling av en medisinsk tilstand valgt fratyrosinemi, Parkinsons sykdom,
depregon, RLS og alkaptonuria.

17. Formulering i henhold til krav 16, for anvendelse ved behandling av arvelig
tyrosinemi type 1 (HT-1).

18. Formulering i henhold til krav 17, for anvendelse ved behandling av arvelig
tyrosinemi type 1 (HT-1) i en pediatrisk pasient.
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