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Patentkrav

1. En krystallinsk form A av (S)-Quinuclidin-3-yl(2-(2-(4-fluorfenyl)tiazol-4-yl)propan-2-
ylkarbamatmalat, hvor nevnte rgntgenpulverdiffraksjon inneholder den fglgende 2-teta

peak som er malt ved bruk av CuKa straling: 18.095.

2. Den krystallinske formen A av (S)-Quinuclidin-3-yl(2-(2-(4-fluorfenyl)tiazol-4-
yl)propan-2-yl)karbamatmalat ifglge krav 1, hvor nevnte rgntgenpulverdiffraksjon
inneholder de fglgende 2-theta peak som er malt ved bruk av CuKa straling:

18,095 og 17,493;

18,095 og 19,516;

18,095, 17,493, og 19,516;

18,095, 17,493, 19,516 og 20,088; eller

18,095, 17,493, 19,516, 20,088 og 17,125.

3. Den krystallinske formen A av (S)-Quinuclidin-3-yl(2-(2-(4-fluorfenyl)tiazol-4-
yl)propan-2-yl)karbamatmalat ifglge krav 1 eller krav 2, karakterisert

av diffraktogrammet ifglge fig. 1.

4. Den krystallinske form ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 3 for bruk i terapi.

5. Den krystallinske formen ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 3 for bruk ved
behandling av en lysosomal lagringssykdom, enten alene eller som en kombinasjonsterapi

med en enzymerstatningsterapi.

6. Den krystallinske formen for bruk ifglge krav 5, hvor den lysosomale
lagringssykdommen er Gaucher, Fabry, Gmi-gangliosidose, GM2 Activator Deficiency, Tay-
Sachs eller Sandhoff.

7. Den krystallinske formen for bruk ifglge krav 6, hvor den lysosomale

lagringssykdommen er Gaucher.

8. Den krystallinske formen for bruk ifglge krav 6, hvor den lysosomale

lagringssykdommen er Fabry.

9. Den krystallinske formen for bruk ifglge et hvilket som helst av kravene 5 til 8, hvor

den krystallinske formen er for administrering i en dose pa fra 0,5 mg/kg til 300 mg/kg.
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10. Den krystallinske formen for bruk ifglge et hvilket som helst av kravene 5 til 8, hvor
den krystallinske formen er for administrering oralt i en to ganger daglig dose pa fra 50

mg til 100 mg.

11. Den krystallinske formen for bruk ifglge et hvilket som helst av kravene 5 til 10, hvor
den krystallinske formen er for bruk i kombinasjon med et enzym som er valgt fra
glucocerebrosidase, sfingomyelinase, ceramidase, GM1-gangliosidebeta-galaktosidase,
hexosaminidase A, hexosaminidase B, beta-galaktocerebrosidase, alpha-L-iduronidase,
iduronate-sulfatase, heparan-N-sulfatase, N-acetyl-alpha-glucosaminidase, acetyl
CoA:alpha-glucosaminide-acetyltransferase, N-acetyl-alpha-glucosamine-6-sulfatase,
galaktosamine-6-sulfatase, beta-galaktosidase, galaktosamine-4-sulfatase (arylsulfatase
B), beta-glucuronidase, arylsulfatase A, arylsulfatase C, alpha-neuraminidase, N-acetyl-
glucosamine-1-phosphate-transferase, alpha-galaktosidase A, alpha-N-
acetylgalaktosaminidase, alpha-glucosidase, alpha-fucosidase, alpha-mannosidase,
aspartylglucosamine-amidase, syr lipase, palmitoyl-protein tioesterase (CLN-1), PPT1,
TPP1, CLN3, CLN5, CLN6, CLN8, NPC1 og NPC2.

12. Den krystallinske formen for bruk ifglge krav 5, hvor den lysosomale
lagringssykdommen er Gaucher type 2 eller type 3, og hvor den krystallinske formen er

for bruk i kombinasjon med glukocerebrosidase.

13. Den krystallinske formen for bruk ifglge krav 12, hvor glukocerebrosidase er for
administrering i et doseringsregime fra 1 U/kg (U/kg - enheter/kg) tre ganger i uken til
120 U/kg en gang annenhver uke.

14. Den krystallinske formen for bruk ifglge krav 5, hvor den lysosomale
lagringssykdommen er Fabry, og hvor den krystallinske formen er til bruk i kombinasjon

med alfa-galaktosidase A.

15. Den krystallinske formen for bruk ifglge krav 14, hvor alfa-galaktosidase A er for
administrering i et doseringsregime pa fra 0,1 til 100 mg/kg i.v. med en frekvens fra

annenhver dag til en gang i uken eller annenhver uke.

16. Den krystallinske formen for bruk ifglge et hvilket som helst av kravene 5 til 15, hvor
den krystallinske formen er for administrering fgr, samtidig med eller etter nevnte

enzymerstatningsterapi.
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