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P A T E N T K R A V

1. Forbindelse med generell strukturformel I:

5

hvor:

• hver av R19-R26 er uavhengig valgt fra H, F, Me eller Et;

• R27 og R28 er uavhengig valgt fra gruppen bestående av H, F, CF3 og    C1-

C8 rettkjedet eller forgrenet alkyl;10

• X er

eller

15

hvor

∘ Y1-Y5 er uavhengig valgt fra gruppen av C og N-atomer, med den betingelse 

at ikke mer enn to av Y1-Y5 er et N-atom, og med den betingelse at dersom én 

eller to av Y1-Y5 er et N-atom, er R-gruppen bundet til dette N-atomet ikke 

tilstede;20

∘ Y6-Y9 er uavhengig valgt fra gruppen av C-, S-, N- og O-atomer og omfatter 

minst ett av et S-, N- eller O-atom, med den betingelse at Y6-Y9 omfatter høyst

ett S-atom, høyst ett N-atom og/eller høyst ett O-atom, og med den betingelse 

at dersom én av Y6-Y9 er et S- eller O-atom, er R-gruppen bundet til et hvilket 

som helst av S-, N- og/eller O-atom ikke tilstede, og med den betingelse at 25

dersom ingen av Y6-Y9 er et S- eller O-atom, er R-gruppen bundet til et hvilket 

som helst N-atom valgt fra gruppen bestående av H, C1-C8 rettkjedet eller 
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forgrenet alkyl, IV og V, og med den betingelse at O og S-atomer ikke er 

tilstede samtidig;

∘ en av R1-R9 er

5

eller

og de resterende av R1-R9 er uavhengig valgt fra gruppen bestående av H, F, 

Cl, Br, I, CN, CF3, C1-C8 rettkjedet eller forgrenet alkyl og C1-C8 rettkjedet eller 

forgrenet oksyalkyl;  10

hvor

▪ Y10-Y14 er uavhengig valgt fra gruppen av C- og N-atomer, med den 

betingelse at ikke mer enn to av Y10-Y14 er et N-atom, og med den betingelse 

at dersom en eller to av Y10-Y14 er et N-atom, er R-gruppen bundet til dette N-

atomet ikke tilstede;15

▪ Y15-Y18 er uavhengig valgt fra gruppen av C-, S-, N- og O-atomer og Y19 er 

valgt fra gruppen bestående av et C-atom og et N-atom, med den betingelse at

Y15-Y19 omfatter høyst ett S-atom, høyst ett N-atom og/eller høyst ett O-atom, 

med den betingelse at dersom én av Y15-Y19 er et S- eller O-atom, er gruppen 

bundet til et hvilket som helst S-, N og/eller O-atom ikke tilstede, og med den 20

betingelse at dersom ingen av Y15-Y19 er et S- eller O-atom er gruppen bundet

til et hvilket som helst N-atom valgt fra gruppen bestående av H eller C1-

C8 rettkjedet eller forgrenet alkyl, og med den betingelse at O og S-atomer 

ikke er tilstede samtidig;

▪ R10-R18 er uavhengig valgt fra gruppen bestående av H, F, Cl, Br, I, CN, CF3, 25

C1-C8 rettkjedet eller forgrenet alkyl eller C1-C8 rettkjedet eller forgrenet 

oksyalkyl, og/eller hvor to av R10-R18 danner en rettkjedet eller forgrenet 

kondensert alkylen- eller alkylendioksyring på to tilstøtende atomer av Y10-Y18;

eller et farmasøytisk aksepterbart salt, ester, hydrat og/eller solvat derav.

30

2. Forbindelse ifølge krav 1, hvor X er
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                                   eller

hvor hver av gruppen bestående av R1-R4 er uavhengig valgt fra gruppen bestående 5

av H, F, Cl, Br, I, CN, CF3, og C1-C8 rettkjedet eller forgrenet alkyl, og R10-R14 er 

uavhengig valgt fra gruppen bestående av H, F, Cl, Br, I, CN, CF3 og C1-C8 rettkjedet 

eller forgrenet alkyl og/eller hvor to av gruppen bestående av R10-R14 danner en 

rettkjedet eller forgrenet kondensert alkylen- eller alkylendioksyring på to tilstøtende 

atomer.10

3. Forbindelse ifølge krav 1 eller 2, hvor R27 er H og R28 er metyl.

4. Forbindelse ifølge et hvilket som helst av kravene 1-3, hvor iminosukker-delen 

har L-ido konfigurasjon IX:15

5. Forbindelse ifølge et hvilket som helst av kravene 1-3, hvor iminosukker-delen 20

har D-gluko konfigurasjon XI:

25

6. Forbindelse ifølge et hvilket som helst av kravene 1-5, valgt fra gruppen 

bestående av
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5

7. Farmasøytisk sammensetning omfattende en forbindelse ifølge et hvilket som 

helst av kravene 1-6 og en farmasøytisk aksepterbar eksipiens.10

8. Forbindelse ifølge et hvilket som helst av kravene 1-6 for anvendelse i en 

fremgangsmåte for behandling av menneske- eller dyrekroppen ved terapi.

9. Forbindelse ifølge et hvilket som helst av kravene 1-6 for anvendelse i en 15

fremgangsmåte for behandling av en sykdom som involverer uregelmessige nivåer av 

glykosylceramid og/eller høyere glykosfingolipider.

10. Forbindelse ifølge krav 9, hvor sykdommen som involverer uregelmessige 

nivåer av glykosylceramid og/eller høyere glykosfingolipider er en lysosomal 20

lagringsforstyrrelse som Gaucher sykdom, Fabry sykdom, Tay-Sachs sykdom, 

Sandhoff sykdom, GM1 gangliosidose, sialidose, Niemann Pick sykdomstype C og 

AMRF, eller et symptom på én av sykdommene som samlet er klassifisert som 

metabolsk syndrom, fedme, insulinresistens, hyperlipidemi, hyperkolesterolemi, 

polycystisk nyresykdom, type II diabetes og kronisk inflammasjon eller en 25

neurodegenerativ lidelse som for eksempel Parkinsons sykdom eller Lewy-legeme

demens, eller aterosklerose.

og
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11. Anvendelse av en forbindelse ifølge et hvilket som helst av kravene 1-6 for 

inhibering av glykosylceramidsyntase (GCS) og/eller nøytral glukosylceramidase 

(GBA2) in vitro.

12. Fremgangsmåte for fremstilling av en forbindelse ifølge et hvilket som helst av 5

kravene 1-6, omfattende alkylering av D-gluco eller L-ido deoksynojirimycin med et 

alkylhalogenid med strukturformel

10

hvor

• Z = bromid, jodid, mesylat, tosylat eller triflat.

13. Fremgangsmåte for fremstilling av en forbindelse ifølge et hvilket som helst av 

kravene 1-6, omfattende alkylering av D-gluco eller L-ido deoksynojirimycin med et 15

alkylhalogenid med strukturformel

hvor20

• Z = mesylat, tosylat, triflat eller halogenid, fortrinnsvis Br eller I

• hver av R19-R26 er uavhengig valgt fra H, F, Me eller Et;

• R27 og R28 er uavhengig valgt fra gruppen bestående av H, F, CF3 og C1-

C8 rettkjedet eller forgrenet alkyl;

• T er25

eller
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hvor

∘ Y1-Y5 er uavhengig valgt fra gruppen av C og N-atomer, med den betingelse 

at ikke mer enn to av Y1-Y5 er et N-atom, og med den betingelse at dersom én 5

eller to av Y1-Y5 er et N-atom, er R-gruppen bundet til dette N-atomet ikke 

tilstede;

∘ Y6-Y9 er uavhengig valgt fra gruppen av C-, S-, N- og O-atomer og omfatter 

minst ett av et S-, N- eller O-atom, med den betingelse at Y6-Y9 omfatter høyst

ett S-atom, høyst ett N-atom og/eller høyst ett O-atom, og med den betingelse 10

at dersom en av Y6-Y9 er et S- eller O-atom, er R-gruppen bundet til et hvilket 

som helst S-, N- og/eller O-atom ikke tilstede, og med den betingelse at

dersom ingen av Y6-Y9 er et S- eller O-atom, er R-gruppen bundet til et hvilket 

som helst N-atom valgt fra gruppen bestående av H, C1-C8 rettkjedet eller 

forgrenet alkyl, IV og V, og med den betingelse at O og S-atomer ikke er 15

tilstede samtidig;

∘ en av R1-R9 er et halogenid, fortrinnsvis bromid eller jodid, eller et mesylat, 

tosylat eller triflat, og de resterende av R1-R9 er uavhengig valgt fra gruppen 

bestående av H, F, Cl, Br, I, CN, CF3, C1-C8 rettkjedet eller forgrenet alkyl og 

C1-C8 rettkjedet eller forgrenet oksyalkyl;20

og deretter omfattende en koplingsreaksjon med en borsyre eller ester fra 

gruppen bestående av

og25

hvor

∘ Y10-Y14 er uavhengig valgt fra gruppen av C- og N-atomer, med den 

betingelse at ikke mer enn to av Y10-Y14 er et N-atom, og med den betingelse 

at dersom én eller to av Y10-Y14 er et N-atom, er R-gruppen bundet til dette N-30

atomet ikke tilstede;

∘ Y15-Y18 er uavhengig valgt fra gruppen av C-, S-, N- og O-atomer og Y19 er 

valgt fra gruppen bestående av et C-atom og et N-atom, med den betingelse at

Y15-Y19 omfatter høyst ett S-atom, høyst ett N-atom og/eller høyst ett O-atom, 
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med den betingelse at dersom én av Y15-Y19 er et S- eller O-atom, er gruppen 

bundet til et hvilket som helst S-, N og/eller O-atom ikke tilstede, og med den 

betingelse at dersom ingen av Y15-Y19 er et S- eller O-atom, er gruppen bundet

til et hvilket som helst N-atom valgt fra gruppen bestående av H eller C1-

C8 rettkjedet eller forgrenet alkyl, og med den betingelse at O og S-atomer 5

ikke er tilstede samtidig;

∘ R10-R18 er uavhengig valgt fra gruppen bestående av H, F, Cl, Br, I, CN, CF3, 

C1-C8 rettkjedet eller forgrenet alkyl eller C1-C8 rettkjedet eller forgrenet 

oksyalkyl, og/eller hvor to av R10-R18 danner en rettkjedet eller forgrenet 

kondensert alkylen- eller alkylendioksygruppe på to tilstøtende atomer av Y10-10

Y18;

∘ R30 er valgt fra gruppen bestående av H, rettkjedet eller forgrenet alkyl og en 

aromatisk gruppe i henhold til generell strukturformel IV eller V.
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