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Patentkrav

1. Antistoff eller et antigenbindende fragment derav som spesifikt binder seg til og
ngytraliserer humant TGFB1, TGFB2 og TGFB3 for anvendelse for behandling av

osteogenesis imperfecta (OI) hos et individ med behov derav.

2. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge krav 1,
hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav omfatter en
tungkjedevariabel region som omfatter tre komplementaritetsbestemmende regioner
(CDR-er) som har aminosyresekvensene SEQ ID NO: 4, 5 og 6; og en lettkjedevariabel

region som omfatter tre CDR-er som har aminosyresekvensene SEQ ID NO: 7, 8 og 9.

3. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge krav 1 eller
2, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav omfatter en
tungkjedevariabel region som omfatter aminosyresekvensen ifglge SEQ ID NO: 10, og en

lettkjedevariabel region som omfatter aminosyresekvensen ifglge SEQ ID NO: 11.

4. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav

omfatter en human IgG4-konstant region.

5. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge krav 4 eller
2, hvori den humane IgG4-konstante regionen omfatter aminosyresekvensen ifglge SEQ
ID NO: 12.

6. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav videre

omfatter en human k-lettkjedekonstant region.

7. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge krav 6,
hvori den humane k-lettkjedekonstante regionen omfatter aminosyresekvensen ifglge
SEQ ID NO: 13.

8. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av
kravene 1-3, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav videre omfatter

en human IgG4-konstant region, og en human k-lettkjedekonstant region.
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9. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge krav 8,
hvori den humane IgG4-konstante regionen omfatter aminosyresekvensen ifglge SEQ ID
NO: 12, og den humane k-lettkjedekonstante regionen omfatter aminosyresekvensen
ifalge SEQ ID NO: 13.

10. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet omfatter en tung kjede som omfatter

aminosyresekvensen ifglge SEQ ID NO: 14.

11. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet omfatter en lettkjede som omfatter

aminosyresekvensen ifglge SEQ ID NO: 15.

12. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet omfatter en tung kjede som omfatter
aminosyresekvensen ifglge SEQ ID NO: 14, og en lett kjede som omfatter

aminosyresekvensen ifglge SEQ ID NO: 15.

13. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav
forbedrer en beinparameter valgt blant gruppen som bestdr av beinvolumtetthet
(BV/TV), total benoverflate (BS), benoverflatetetthet (BS/BV), trabekulaert nummer
(Tb.N), trabekulaer tykkelse (Tb.Th), trabekulzer avstand (Tb.Sp), og totalt volum (Dens
TV).

14. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav

inhiberer benresorpsjon.

15. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav
reduserer en serumbiomarkgr av benresorpsjon valgt blant gruppen som bestar av
urinhydroksyprolin, total pyridinolin i urin (PYD), urinfri deoksypyridinolin (DPD), urineert
kollagentype-I-tverrbundet N-telopeptid (NTX), urinaert eller serumkollagen type I-
tverrbundet C-telopeptid (CTX), bensialoprotein (BSP), osteopontin (OPN) og
tartratresistent syrefosfatase 5b (TRAP).
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16. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav gker en
serumbiomarkgr av benavsetning valgt blant gruppen som bestar av total alkalisk
fosfatase, benspesifikk alkalisk fosfatase, osteokalsin og type-I-prokollagen

(C-terminal/N-terminal).

17. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav

fremmer benavsetning.

18. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge ett av de
foregdende kravene, hvori antistoffet eller det antigenbindende fragmentet derav
forbedrer funksjonen til et ikke-skjelettorgan som pavirkes av OI valgt blant gruppen

som bestar av hgrefunksjon, lungefunksjon og nyrefunksjon.

19. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge krav 1,
hvori antistoffet eller et antigenbindende fragment derav anvendes i kombinasjon med

minst ett terapeutisk middel.

20. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge krav 19,
hvori det minst ene terapeutiske midlet er valgt blant gruppen som bestar av et
bisfosfonat, en paratyroidhormonanalog, kalsitonin og en selektiv

gstrogenreseptormodulator (SERM).

21. Antistoffet eller et antigenbindende fragment derav for anvendelsen ifglge krav 19

eller 20, hvori det minst ene terapeutiske midlet er en paratyroidhormonanalog.
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