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1. Forbindelse med formel II:
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eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, hvori:
Ring A er valgt fra monosyklisk eller bisyklisk aryl, monosyklisk eller bisyklisk
heteroaryl, sykloalkyl og heterosyklyl;
Z er valgt fra C1-Ce-alkyl, sykloalkyl, monosyklisk eller bisyklisk aryl, monosyklisk
eller bisyklisk aralkyl, monosyklisk eller bisyklisk heteroaryl, monosyklisk eller
bisyklisk heterosyklyl og monosyklisk eller bisyklisk heterosyklylalkyl, hvori hver
av Ci-Ce-alkyl, sykloalkyl, monosyklisk eller bisyklisk aryl, monosyklisk eller
bisyklisk aralkyl, monosyklisk eller bisyklisk heteroaryl, monosyklisk eller bisyklisk
heterosyklyl og monosyklisk og bisyklisk heterosyklylalkyl er uavhengig
substituert med 0-5 forekomster av R¢;
L er valgt fra en binding, -(C(R?)(R?))m-, -(C2-Ce-alkynylen)-, -(C2-Cs-alkenylen)-
, -(Ci-Cs-haloalkylen)-, -(C:-Ce-heteroalkylen)-, -(Ci-Cs-hydroksyalkylen)-,

-N(R?)-C(0O)-, -C(0O)-N(R?)-, -(Ci-Cs-alkylen)-N(R?)-, -N(R?)-(Ci-Ces-alkylen)-, -
N(R?)-C(0)-(Ci-Cs-alkylen)-, - C(0O)-N(R?)-(Ci-Ce-alkylen)-, -N(R?)-S(0)2-, -
S(0)2-N(R?)-, -N(R?)-S(0)2-(C1-Cs-alkylen)- og -S(0)2-N(R?)-(Ci-Cs-alkylen)-;
hver R* og R® er uavhengig valgt fra Ci-Cs-alkyl, Ci-Cs-sykloalkyl, Ci-Cs-
heterosyklyl, halo, Ci-Cs-haloalkyl, Ci-Cs-hydroksyalkyl, Ci-Ce-heteroalkyl,
monosyklisk eller bisyklisk aralkyl, -N(R?)(R?), cyano og -OR?;

hver R¢ er uavhengig valgt fra Ci-Ce-alkyl, Ci-Cs-alkynyl, halo, Ci-Ce-heteroalkyl,
Ci-Ce-haloalkyl, Ci-Ce-haloalkoksy, Ci-Cs-hydroksyalkyl, sykloalkyl, monosyklisk
eller bisyklisk aryl, monosyklisk eller bisyklisk aryloksy, monosyklisk eller bisyklisk
aralkyl, monosyklisk eller bisyklisk heterosyklyl, monosyklisk eller bisyklisk
heterosyklylalkyl, nitro, cyano, -C(O)R2, - OC(O)R?, -C(O)OR?, -SR?, -S(0)2R?, -
S(0)2-N(R?)(R?), -(Ci-Ce-alkylen)-S(0)2-N(R?)(R?), - N(R?)(R?), -C(0O)-N(R?)(R?),
-N(R?)(R?)-C(O)R?, -(C1-Cs-alkylen)-N(R?)-C(O)R?, - NR?S(0)2R?, -P(0)(R?)(R?) og
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-OR?, hvori hver av heteroalkyl, haloalkyl, haloalkoksy, alkyl, alkynyl, sykloalkyl,
aryl, aryloksy, aralkyl, heterosyklyl og heterosyklylalkyl er uavhengig substituert
med 0-5 forekomster av R2; eller 2 RC sammen med
karbonatomet/karbonatomene til hvilke de er festet danner en sykloalkyl- eller
heterosyklylring substituert med 0-5 forekomster av R?;

hver R? er uavhengig valgt fra hydrogen, hydroksyl, halo, tiol, Ci-Ce-tioalkyl, -
NR"R", Ci-Ce-alkyl, Ci-Ce-alkoksy, Ci-Cs-haloalkyl, Ci-Cs-hydroksyalkyl,
sykloalkyl, sykloalkylalkyl, heterosyklyl og heterosyklylalkyl, hvori hver av C1-Ce-
alkyl, sykloalkyl og heterosyklyl er uavhengig substituert med 0-5 forekomster av
RP, eller 2 R? sammen med atomene til hvilke de er festet danner en sykloalkyl-
eller heterosyklylring;

hver R? og RP er uavhengig valgt fra hydrogen, halo, cyano, hydroksyl, Ci-Ce-
alkoksyl, -C(O)R', C(O)OR', Ci-Cs-alkyl, Ci-Ce-haloalkyl, Ci-Cs-heteroalkyl, C1-Ce-
hydroksyalkyl, -NR'R' og sykloalkyl, hvori sykloalkyl er substituert med 0-5
forekomster av R';

hver R' er hydrogen, hydroksyl, eller Ci-Ce-alkyl;

hver R" er hydrogen, Ci-Cs-alkyl, -C(O)-C:-Cs-alkyl, -C(O)-NR'R'; eller -C(S)-
NR'R'; og

m, p og g hver uavhengig er 0, 1, 2, 3 eller 4.

2. Forbindelsen ifglge krav 1 eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, hvori

forbindelsen er en forbindelse med formel III:
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3. Forbindelsen ifglge krav 1 eller krav 2 eller et farmasgytisk akseptabelt salt
derav, hvori L er -(C(R?)(R?))m-.

4. Forbindelsen ifglge krav 1 eller 3 eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav,

hvori ring A er monosyklisk eller bisyklisk aryl.
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5. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4 eller et farmasgytisk
akseptabelt salt derav, hvori Z er monosyklisk eller bisyklisk aryl, eventuelt hvori

Z er fenyl.

6. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4 eller et farmasgytisk

akseptabelt salt derav, hvori Z er monosyklisk eller bisyklisk heteroaryl.

7. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4 og 6 eller et
farmasgytisk akseptabelt salt derav, hvori Z er monosyklisk heteroaryl, eventuelt

hvori Z er valgt fra pyrazolyl, isoksazolyl, tiofenyl, tiazolyl og pyridyl.

8. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4 eller et farmasgytisk

akseptabelt salt derav, hvori Z er monosyklisk eller bisyklisk heteroaryl.

9. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 8 eller et farmasgytisk

akseptabelt salt derav, hvori R? er fluor, og g er 1.

10. Forbindelsen ifglge krav 1 eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, hvori

forbindelsen er
N _N
N
N — /N
N

N)\N
~ I
HzN"'

11. Farmasgytisk sammensetning omfattende en farmasgytisk akseptabel baerer
og en forbindelsen ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 10 eller et

farmasgytisk akseptabelt salt derav.

12, Forbindelse ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 10 eller et farmasgytisk
akseptabelt salt derav for anvendelse i en fremgangsmate for behandling av
mastocytose, der fremgangsmaten omfatter administrering til en pasient av en
terapeutisk effektiv mengde av forbindelsen eller det farmasgytisk akseptable

saltet derav.
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13. Forbindelsen eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav for anvendelse ifglge
krav 12, hvori mastocytosen er valgt fra kutan mastocytose (CM) og systemisk

mastocytose (SM).

14. Forbindelsen eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav for anvendelse ifglge
krav 13, hvori den systemiske mastocytosen er valgt fra indolent systemisk
mastocytose (ISM), ulmende systemisk mastocytose (SSM), aggressiv systemisk
mastocytose (ASM), SM med assosiert hematologisk ikke-mastcellelinjesykdom
(SM-AHNMD) og mastcelleleukemi (MCL).

15. Forbindelse ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 10 eller et farmasgytisk
akseptabelt salt derav for anvendelse i en fremgangsmate for behandling av
gastrointestinal stromal tumor, der fremgangsmaten omfatter administrering til
en pasient av en terapeutisk effektiv mengde av forbindelsen eller det

farmasgytisk akseptable saltet derav.

16. Forbindelsen eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav for anvendelse ifglge

krav 15, hvori pasienten har en D842V-mutasjon i PDFGRa.

17. Forbindelsen eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav for anvendelse ifglge
krav 15 eller krav 16, hvori pasient er refraktaer mot behandling med imatinib,

sunitinib og/eller regorafenib.

18. Forbindelse ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 10 eller et farmasgytisk
akseptabelt salt derav for anvendelse i en fremgangsmate for behandling av akutt
myeloid leukemi, der fremgangsmaten omfatter administrering til en pasient av
en terapeutisk effektiv mengde av forbindelsen eller det farmasgytisk akseptable

saltet derav.

19. Forbindelsen eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav for anvendelse ifglge
et hvilket som helst av kravene 12 til 18, hvori pasienten har en mutasjon i ekson
17 i KIT.

20. Forbindelsen eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav for anvendelse ifglge

krav 19, hvori pasienten har en D816-mutasjon i KIT.



NO/EP3057969

5

21. Forbindelse eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav for anvendelse ifglge
krav 20, hvori D816-mutasjonen er D816V.
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