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Patentkrav

1. 1-Deoksynojirimycin (1-DNJ), n-butyl deoksynojirimycin (NB-DNJ), eller et
farmasgytisk akseptabelt salt derav og en effektiv mengde av human rekombinant syre-
a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i en fremgangsmate for
behandlingen av Pompes sykdom i et humant individ; hvor :

1-DNJ-et, NB-DNJ]-et, eller det farmasgytisk akseptable saltet derav blir administrert i en
mengde pa 250 mg eller 600 mg og blir administrert fra 4 timer fgr, til umiddelbart for

administreringen av human rekombinant syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapien.

2. Et sett for behandlingen av Pompes sykdom i et humant individ, hvor settet
omfatter 250 mg eller 600 mg av 1-deoksynojirimycin (1-DNJ), n-butyl deoksynojirimycin
(NB-DN3J), eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og en effektiv mengde av human
rekombinant syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi, hvor 1-DNJ-et, NB-DNJ]-et, eller
det farmasgytisk akseptable saltet derav blir administrert fra 4 timer fgr, til umiddelbart
fgr administreringen av human rekombinant syre-a-glukosidase-enzym

erstatningsterapien.

3. 1-DNJ, NB-DNJ, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og human rekombinant
syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i henhold til krav 1, hvor 1-
DNJ-et, NB-DNJ-et, eller det farmasgytisk akseptable saltet derav blir administrert rundt
1 time fgr administreringen av human rekombinant syre-a-glukosidase-enzym

erstatningsterapien.

4. Settet for anvendelse i henhold til krav 2, hvor 1-DNJ-et, NB-DNJ-et, eller det
farmasgytisk akseptable saltet derav blir administrert rundt 1 time fgr administreringen

av human rekombinant syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapien.

5. 1-DNJ, NB-DNJ, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og human rekombinant
syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i henhold til krav 1, hvor
pasienten faster i en tidsperiode som begynner 0,5 til 4 timer fgr og som slutter 0,5 til 4
timer etter administrering av 1-DNJ-et, NB-DNJ-et, eller det farmasgytisk akseptable

saltet derav.

6. 1-DNJ, NB-DNJ, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og human rekombinant
syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i henhold til krav 5, hvor
pasienten faster i minst 2 timer fgr og minst 2 timer etter administrering av 1-DNJ-et,

NB-DNJ-et, eller det farmasgytisk akseptable saltet derav.
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7. 1-DNJ, NB-DNJ, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og human rekombinant
syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i henhold til krav 1, hvor 1-
DNJ-et, NB-DNJ-et, eller det farmasgytisk akseptable saltet derav blir administrert rundt
2 timer fgr administreringen av human rekombinant syre-a-glukosidase-enzym

erstatningsterapien.

8. 1-DNJ, NB-DNJ, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og human rekombinant
syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i henhold til krav 6, hvor 1-
DNJ-et, NB-DNJ-et, eller det farmasgytisk akseptable saltet derav blir administrert rundt
1 time fgr administreringen av den human rekombinant syre-a-glukosidase-enzym

erstatningsterapien.

9. 1-DNJ, NB-DNJ, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og human rekombinant
syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i henhold til krav 1, hvor den

human rekombinant syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapien er alglukosidase alfa.

10. 1-DNJ, NB-DNJ, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og human rekombinant
syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i henhold til krav 1, hvor
pasienten blir administrert en andre dose av 1-DNJ-et, NB-DNJ-et, eller det farmasgytisk
akseptable saltet derav mellom administreringen av den human rekombinant syre-a-

glukosidase-enzym erstatningsterapien og rundt 4 timer deretter.

11. 1-DNJ, NB-DNJ, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav og human rekombinant
syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i henhold til et hvilket som
helst av kravene 3, 7, eller 8, hvor 1-DNJ-et, NB-DNJ-et eller det farmasgytisk akseptable
saltet derav og human rekombinant syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi blir

administrert hver 1 til 4 uker.

12. 1-DNJ, NB-DNJ, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og human rekombinant
syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi for anvendelse i henhold til krav 11, hvor 1-
DNJ-et, NB-DNJ-et, eller det farmasgytisk akseptable saltet derav og human rekombinant

syre-a-glukosidase-enzym erstatningsterapi blir administrert hver annen uke.
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