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Patentkrav

1. Glyseryl tri-[4-fenylbutyrat] (HPN-100) for anvendelse i en fremgangsmåte 

til behandling av en nitrogenretensjonssykdom i et individ,

hvor fremgangsmåten omfatter å justere dosen av glyseryl tri-[4-

fenylbutyrat] (HPN-10) for å oppnå et fastende blodammoniakknivå som er mindre 5

enn eller lik halvdelen av den øvre grense av normal (ULN) for blodammoniakk,

hvor dosejusteringen omfatter:

(a) å måle fastende blodammoniakk for individet;

(b) å sammenligne det fastende blodammoniakknivå med ULN for 

blodammoniakk; og10

(c) å administrere til individet en øket dose av glyseryl tri-[4-

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

verdi som er større enn halvparten av ULN.

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

dosejusteringen ytterligere omfatter trinnet å bestemme den øvre normalgrensen 15

for blodammoniakknivået for individet før trinn (b).

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

den øvre normalgrense for blodammoniakknivået er 35 µmol/l.

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

dosejusteringen ytterligere omfatter:20

(d) å måle fenylacetylglutamin (PAGN)-ekskresjon i urin; og

(e) å bestemme en effektiv dose av glyseryl tri-[4-fenylbutyrat] (HPN-

100) basert på en gjennomsnittlig omdannelse av glyseryl tri-[4-

fenylbutyrat] (HPN-100) til PAGN i urin på 60-75%.
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