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Patentkrav

1. Farmasgytisk sammensetning omfattende en forbindelse med formel (I):
lEJI]I OH

OlI OH Cl
S
)I X
2 NH;

eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og en osmolytt.

5
2. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 1, hvor forbindelsen med formel (1)
er med formel (Ia):
011 O
NH O
OH OH OH HJ-\’EN\IG
(1a) HNT N7 SNH
eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav.
10

3. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 1 eller 2, hvor osmolytten er

hypertonisk saltvann.

4, Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 3, omfattende en forbindelse med

15  formel (Ia):

OH OH

II (0]

(1) )I ICI

eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav og hypertonisk saltvann.

H:C

5. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 4, omfattende en forbindelse med

20 formel (Ia):
OH OH

og hypertonisk saltvann.
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6. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 3, 4 eller 5, hvor det hypertoniske

saltvann har en konsentrasjon pa 4% -5% vekt/volum.

7. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 3, 4 eller 5, hvor det hypertoniske

saltvann har en konsentrasjon pa omtrent 4%.

8. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1-7,

videre omfattende en CFTR-modulator.

9. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 8, hvor CFTR-modulatoren er N-
[2,4-bis(1,1-dimetyletyl)-5-hydroksyfenyl]-1,4-dihydro-4-oksokinolin-3-

karboksamid.

10. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 8, hvor CFTR-modulatoren er (3-
(6-(1-(2,2-difluorbenzo[d][1,3]dioksol-5-yl)cyklopropankarboksamido)-3-
metylpyridin-2-yl)benzosyre.

11. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 8, hvor CFTR-modulatoren er N-
[2,4-bis(1,1-dimetyletyl)-5-hydroksyfenyl]-1,4-dihydro-4-oksokinolin-3-
karboksamid og (3-(6-(1-(2,2-difluorbenzo[d][1,3]dioksol-5-
yDcyklopropankarboksamido)-3-metylpyridin-2-yl)benzosyre.

12. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1-11,

hvor sammensetningen er egnet for inhalasjon.

13. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1-11,
hvor sammensetningen er en Igsning for aerosolisering og administrering med

forstgver.

14. Farmasgytisk sammensetning ifglge hvilket som helst av kravene 1-11, hvor
sammensetningen er en lgsning for administrasjon med inhalator med oppmalt
dose.

15. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 1 eller krav 2, hvor
sammensetningen er et tgrt pulver som er egnet for administrasjon med tgrt-

pulver-inhalator.
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16. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1-15 for
anvendelse i en fremgangsmate for @ fremme hydrering av slimhinneoverflater

og/eller forbedre slimhinneklarering hos et menneske.

17. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1-15 for

anvendelse som et medikament.

18. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1-15 for
anvendelse i en fremgangsmate for behandling av reversibel eller irreversibel
luftveisobstruksjon, kronisk obstruktiv lungesykdom (KOLS), astma, bronkiektase,
akutt bronkitt, kronisk bronkitt, postviral hoste, cystisk fibrose, emfysem,
lungebetennelse, panbronkiolitt, transplantasjonsassosiert-bronkiolitt, eller
ventilator-assosiert trakeobronkitt eller for & forhindre respirator-assosiert

lungebetennelse hos et menneske som har behov for det.

19. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1-15 for
anvendelse i en fremgangsméte for behandling av munntgrrhet (xerostomi), tarr
hud, tgrrhet i skjeden, bihulebetennelse, rhinosinusitt, nasal dehydrering, tgrt gye,
Sjggrens sykdom, for 8 fremme okulzer eller hornhinne-hydrering, for behandling
av distalt tarmobstruksjonssyndrom, otitis media, primaer cilizer dyskinesi,
gsofagitt, forstoppelse eller kronisk divertikulitt hos et menneske som har behov for
det.

20. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge krav 18, hvor

anvendelsen er behandling av cystisk fibrose.

21. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge krav 18, hvor

anvendelsen er behandling av kronisk obstruktiv lungesykdom (KOLS).

22. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge krav 19, hvor

anvendelsen er behandling av primaer cilizer dyskinesi.

23. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge krav 19, hvor

anvendelsen er behandling av bronkiektase.

24. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av
kravene 16 eller 18-23, hvor fremgangsmaten omfatter administrasjon av en

effektiv mengde av en farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av
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kravene 1-15, og en CFTR-modulator.

25. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge krav 24, hvor CFTR-
modulatoren er N-[2,4-bis(1,1-dimetyletyl)-5-hydroksyfenyl]-1,4-dihydro-4-

oksokinolin-3-karboksamid.

26. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge krav 24, hvor CFTR-
modulatoren er (3-(6-(1-(2,2-difluorbenzo[d][1,3]dioksol-5-
yhcyklopropankarboksamido)-3-metylpyridin-2-yl)benzosyre.

27. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge krav 24, hvor CFTR-
modulatoren er N-[2,4-bis(1,1-dimetyletyl)-5-hydroksyfenyl]-1,4-dihydro-4-
oksokinolin-3-karboksamid og (3-(6-(1-(2,2-difluorbenzo[d][1,3]dioksol-5-
yhcyklopropankarboksamido)-3-metylpyridin-2-yl)benzosyre.

28. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av
kravene 24-27, hvor den farmasgytiske sammensetningen ifglge et hvilket som
helst av kravene 1-15 og CFTR-modulatoren administreres samtidig eller

sekvensielt i en hvilken som helst terapeutisk passende kombinasjon.

29. Kit omfattende en farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst
av kravene 1-15; en aerosoliseringsanordning valgt fra en forstgver, en tgrr-pulver-
inhalator og en inhalator med oppmalt dose; instruksjoner for administrasjon av

den farmasgytiske sammensetningen; og en beholder.

30. Kit ifglge krav 29, videre omfattende en farmasgytisk sammensetning
omfattende N-[2,4-bis(1,1-dimetyletyl)-5-hydroksyfenyl]-1,4-dihydro-4-
oksokinolin-3-karboksamid, (3-(6-(1-(2,2-difluorbenzo[d][1,3]dioksol-5-
yDcyklopropankarboksamido)-3-metylpyridin-2-yl)benzosyre eller en kombinasjon

av begge.

31. Kit ifglge krav 30, hvor de farmasgytiske sammensetningene er i separate

beholdere.

32. Kit ifglge krav 31, hvor beholderen er en flaske, hetteglass, blisterpakning
eller en kombinasjon derav, med minst en beholder som er egnet for anvendelse i

en aerosoliseringsanordning.
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