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Patentkrav:

1. Farmasøytisk sammensetning, omfattende eller bestående av 1- (5-

isokinolinsulfonyl) homopiperazin (fasudil) eller et fasudilderivat valgt fra 1- (1-

hydroksyl-5-isokinolinsulfonyl)homopiperazin (hydroksyl-fasudil) og (S)-(+)-2-Methyl-5

1-[(4-methyl-5-isoquinolinyl)sulfonyl]-hexahydro-1H-1,4-diazepin (dimetylfasudil) 

eller et farmasøytisk akseptabelt salt derav, for anvendelse ved behandling av et 

individ som lider eller er utsatt for å lide av familiær ALS, hvor den familiære ALS er 

tidlig stadium ALS som diagnostiserbar ved Awaji-shima diagnostiske kriterier; og 

hvor administreringen av nevnte blanding startes presymptomatisk.10

2. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge krav 1, hvor individet er en

kvinne.

3. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge et hvilket som helst av kravene15

1-2, hvor den farmasøytiske sammensetningen skal administreres oralt.

4. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge et hvilket som helst av kravene

1-3, hvor den farmasøytiske sammensetning omfatter eller består av fasudil.

20

5. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge krav 4, hvor fasudil skal

administreres til individet i en dose på 1-12 mg/kg kroppsvekt per dag, fortrinnsvis i 

en dose på 1,25-8 mg/kg kroppsvekt per dag, slik som i en dose på 1,5-6 mg/kg 

kroppsvekt per dag, mer foretrukket i en dose på 1,75-5 mg/kg kroppsvekt per dag, 

enda mer foretrukket i en dose på 2-4 mg/kg kroppsvekt per dag, og mest foretrukket 25

i en dose på 2,4-3,6 mg/kg kroppsvekt per dag.

6. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge et hvilket som helst av kravene

1-3, hvor den farmasøytiske sammensetning omfatter eller består av et fasudilderivat

valgt fra hydroksy-fasudil og dimetylfasudil.30

7. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge krav 6, hvor fasudilderivatet

skal administreres til individet i en dose på 10-1200 ng/kg kroppsvekt per dag, 

fortrinnsvis i en dose på 12,5-800 ng/kg kroppsvekt per dag, slik som i en dose på 15-

600 ng/kg kroppsvekt per dag, mer foretrukket i en dose på 17,5-500 ng/kg 35

kroppsvekt per dag, enda mer foretrukket i en dose på 20-400 ng/kg kroppsvekt per 
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dag og mest foretrukket i en dose på 24-360 ng/kg kroppsvekt per dag.

8. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge et hvilket som helst av kravene 

1-7, hvor fasudil, fasudilderivatet eller et farmasøytisk akseptabelt salt derav er 

formulert som en formulering med forsinket frigivelse eller forlenget frigivelse.5

9. Farmasøytisk sammensetning bestående av eller bestående av fasudil eller et 

fasudilderivat valgt fra hydroksy-fasudil og dimetylfasudil eller et farmasøytisk 

akseptabelt salt derav, for anvendelse i forbedring av motorisk koordinering hos et

individ som lider eller er utsatt for å lide av familiær ALS, hvor familiær ALS er tidlig 10

stadium ALS som diagnostiserbar ved Awaji-shima diagnostiske kriterier; og hvor 

administreringen av nevnte sammensetning startes presymptomatisk.

10. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge krav 9, hvor en forbedring av 

motorkoordinasjonen i et individ bestemmes i samsvar med ALS-15

funksjonsrangeringsskalaen.

11. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge krav 9 eller 10, hvor individet 

er en kvinne.

20

12. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge et hvilket som helst av 

kravene 9-11, hvor den farmasøytiske sammensetningen skal administreres oralt.

13. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge et hvilket som helst av 

kravene 9-12, hvor den farmasøytiske sammensetning omfatter eller består av fasudil.25

14. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge krav 13, hvor fasudil skal 

administreres til individet i en dose på 1-12 mg/kg kroppsvekt per dag, fortrinnsvis i 

en dose på 1,25-8 mg/kg kroppsvekt per dag, slik som i en dose på 1,5-6 mg/kg 

kroppsvekt per dag, mer foretrukket i en dose på 1,75-5 mg/kg kroppsvekt per dag, 30

enda mer foretrukket i en dose på 2-4 mg/kg kroppsvekt per dag, og mest foretrukket 

i en dose på 2,4-3,6 mg/kg kroppsvekt per dag.

15. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge et hvilket som helst av 

kravene 9-12, hvor den farmasøytiske sammensetning omfatter eller består av et 35

fasudilderivat valgt fra hydroksy-fasudil og dimetylfasudil.
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16. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge krav 15, hvor fasudilderivatet 

skal administreres til individet i en dose på 10-1200 ng/kg kroppsvekt per dag, 

fortrinnsvis i en dose på 12,5-800 ng/kg kroppsvekt per dag, slik som i en dose på 15-

600 ng/kg kroppsvekt per dag, mer foretrukket i en dose på 17,5-500 ng/kg 

kroppsvekt per dag, enda mer foretrukket i en dose på 20-400 ng/kg kroppsvekt per 5

dag og mest foretrukket i en dose på 24-360 ng/kg kroppsvekt per dag.

17. Farmasøytisk sammensetning for anvendelse ifølge et hvilket som helst av 

kravene 9-16, hvor fasudil, fasudilderivatet eller et farmasøytisk akseptabelt salt 

derav er formulert som en formulering med forsinket frigivelse eller forlenget 10

frigivelse.
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