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1. Fremgangsmate for @ bestemme en dosering av HPN-100 (glyceryl tri-[4-
fenylbutyrat]) for en pasient som har behov for behandling for

en nitrogen-retensjons-sykdom, hvilen omfatter @ regne ut doseringen av
HPN-100 basert pa en utnyttelseseffekt for HPN-100-konvertering til
fenylacetylglutamin (PAGN) pa 60% til 75%.

2. HPN-100 (glyceryl tri-[4-fenylbutyrat]) for anvendelse i en fremgangsmate
for behandling av en pasient som har en nitrogen-retensjonssykdom hvor
fremgangsmaten omfatter a8 regne ut doseringen av HPN-100 basert pa en
utnyttelseseffekt for HPN-100-konvertering til fenylacetylglutamin (PAGN) pa 60%
til 75%.

3. Anvendelse av HPN-100 (glyceryl tri-[4-fenylbutyrat]) for fremstilling HPN-
100 (glyceryl tri-[4-fenylbutyrat])av et medikament for behandling av en pasient
som har en nitrogen-retensjonssykdom hvor fremgangsmaten omfatter & regne ut
doseringen av HPN-100 basert pd en utnyttelseseffekt for HPN-100-konvertering
til fenylacetylglutamin (PAGN) pa 60% til 75%.

4, Fremgangsmate ifglge krav 1, HPN-100 for anvendelse ifglge krav 2 eller
anvendelse ifglge krav 3, hvor doseringen av HPN-100 regnes ut fra pasientens

matprotein-inntak.

5. Fremgangsmate ifglge krav 1 eller krav 4, HPN-100 for anvendelse ifslge
krav 2 eller krav 4 eller anvendelse ifglge krav 3 eller krav 4, hvor doseringen av
HPN-100 reduseres for & ta hensyn til pasientens gjenvaerende urea-

syntesekapasitet.

6. HPN-100 for anvendelse ifglge et hvilket som hels av kravene 2, 4 eller 5,

hvor HPN-100 administreres oralt.

7. Anvendelse av HPN-100 (glyceryl tri[4-fenylbutyrat]) for fremstilling av et
medikament for behandling en pasient som har en ammoniakk retensjonssykdom,
hvor medikamentet fremstilles for administrasjon i en egnet dose, hvor den
egnede dose blir bestemt ved:

a) & bestemme pasientens gjenveerende ureasyntesekapasitet;

b) & bestemme pasientens matproteininntak;
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C) a beregne fra a) og b) pasientens gnskede urin fenylacetyl-glutamin
(PAGN)-produksjon og
d) & bestemme den egnede dosering av HPN-100 som er ngdvendig for

a gi den gnskede urin PAGN-produksjon basert pa gjennomsnittlig omdannelse av
HPN-100 til PAGN pd 60% til 75% i urinen.

8. Anvendelse av HPN-100 (glyceryl tri-[4-fenylbutyrat]) for fremstilling av et
medikament til behandling av en pasient med en nitrogen retensjonssykdom, hvor
medikamentet fremstilles for administrasjon i en effektiv dose, hvor den effektive
dose bestemmes ved:

a) & bestemme en gnsket fenylacetylglutamin (PAGN)-produksjon basert
pa en gnsket nitrogenproduksjon og
b) & regne ut den effektive dosen av HPN-100 basert pa en

gjennomsnittlig omdannelse av HPN-100 til PAGN p& 60% til 75% i urinen

9. Fremgangsmate ifglge et hvilket som helst av kravene 1, 4 eller 5 eller HPN-
100 for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene 3 - 5 eller 8, hvor
nitrogenretensjonssykdommen re en urea-cyklus-forstyrrelse eller kronisk lever-

encefalopati.

10. Fremgangsmate ifglge krav 9 eller HPN-100 for anvendelse ifglge krav 9
eller anvendelse ifglge krav 9, hvor nitrogen-retensjonssykdommen er en urea-

cyklus-forstyrrelse.

11. Anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene 3 - 5 eller 7 - 10, hvor

medikamentet fremstilles for oral administrasjon.

12. HPN-100 for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene 2, 4 - 6 eller
9 - 10 eller anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene 3 - 5 eller 7 - 11,

hvor pasient er behandlings-naiv.

13. HPN-100 for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene 2, 4 - 6 eller
9 - 10 eller anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene 3 - 5 eller 7 - 11,

hvor pasienten tidligere har blitt administrert en dose av fenylbutyrat.

14. HPN-100 for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene 2 eller 4 - 6
eller anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene 3 - 5, hvor PAGN er PAGN i
urinen (UPAGN).
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