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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
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Patentkrav

1. Glyseryl tri-[4-fenylbutyrat] (HPN-100) for anvendelse i en fremgangsmate
til behandling av en nitrogenretensjonssykdom i et individ,

hvor fremgangsmaten omfatter @ justere dosen av glyseryl tri-[4-
fenylbutyrat] (HPN-10) for 8 oppna et fastende blodammoniakkniva som er mindre
enn eller lik halvdelen av den gvre grense av normal (ULN) for blodammoniakk,

hvor dosejusteringen omfatter:

(a) & méle fastende blodammoniakk for individet;

(b) & sammenligne det fastende blodammoniakknivd med ULN for

blodammoniakk; og

(c) & administrere til individet en gket dose av glyseryl tri-[4-

fenylbutyrat] (HPN-100) dersom det fastende blodammoniakknivad har en

verdi som er stgrre enn halvparten av ULN.

2. Glyseryl tri-[4-fenylbutyrat] (HPN-100) for anvendelse ifglge krav 1, hvor
dosejusteringen ytterligere omfatter trinnet 8 bestemme den gvre normalgrensen

for blodammoniakknivaet for individet fer trinn (b).

3. Glyseryl tri-[4-fenylbutyrat] (HPN-100) for anvendelse ifglge krav 1, hvor

den gvre normalgrense for blodammoniakknivaet er 35 pmol/I.

4, Glyseryl tri-[4-fenylbutyrat] (HPN-100) for anvendelse ifglge krav 1, hvor
dosejusteringen ytterligere omfatter:
(d) & male fenylacetylglutamin (PAGN)-ekskresjon i urin; og
(e) & bestemme en effektiv dose av glyseryl tri-[4-fenylbutyrat] (HPN-
100) basert pa en gjennomsnittlig omdannelse av glyseryl tri-[4-
fenylbutyrat] (HPN-100) til PAGN i urin pa 60-75%.



