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Patentkrav

1. En farmasgytisk sammensetning som omfatter et fusjonsprotein som omfatter et
Vasoaktivt intestinalt Peptid (VIP) og ett eller flere elastin-lignende peptider (ELP) som
omfatter repeterte enheter av en hvilket som helst av SEQ ID Nos: 1-13 for anvendelse
ved behandling av cystisk fibrose eller ved behandling av en sykdom eller lidelse assosiert

med nedsatt CFTR-proteinfunksjon.

2. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til krav 1, hvor the
ELP omfatter 120 repeterte enheter av VPGXG (SEQ ID NO:3), hvor X er uavhengig valgt
fra Val, Ala, og Gly, eventuelt hvor X er uavhengig valgt fra Val, Ala, og Gly i i et forhold

pa omtrent 5:2:3.

3. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til krav 1 eller 2,
hvor VIP-peptidet har en relativ bindingspreferanse for VPAC2 over VPAC1, eller hvor VIP-
peptidet har en forholdsvis ekvipotent bindingspreferanse for VPAC2 og VPAC1.

4. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til et hvilket som
helst av kravene 1 til 3, hvor den farmasgytiske sammensetningen er formulert for

subkutan, intramuskulaer, eller intravengs administrering, eller for vedvarende frigjgring.

5. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til krav 4, hvor den

farmasgytiske sammensetningen blir administrert subkutant eller systemisk.

6. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til et hvilket som
helst av de foregdende kravene, hvor den farmasgytiske sammensetningen omfatter SEQ
ID NO: 15 eller SEQ ID NO: 20.

7. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til et hvilket som
helst av de foregdende kravene, hvor den farmasgytiske sammensetningen blir
administrert med én eller flere ytterligere cystisk fibrose terapier eller terapier lidelser

assosiert med nedsatt CFTR-proteinfunksjon.

8. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til krav 7, hvor den
ene eller flere ytterligere cystisk fibrose terapiene er valgt fra gruppen bestaende av
Cystisk Fibrose Transmembran Konduktans Regulator (CFTR)-potensatorer, CFTR-
korrektorer, nonsens-mutasjon gjennomlesnings-midler, CFTR-produksjons-korrektorer,

gjennomlesnings-midler, smamolekylzere ionekanal-midler, osmotiske midler, gen-terapi,
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RNA-reparasjon, Igselig Iguanylat-syklase stimulatorer, S-nitrosoglutation-reduktase
inhibitorer, DNase, antibiotika, antimykotika, mukolytika, bronkodilaterende midler,
nitrogenoksid, antikolinergiske midler, ikke-steroide antiinflammatoriske legemidler

(NSAID-er), membranstabilisatorer, kortikosteroider, og enzym-erstatningsterapi.

9. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til krav 8, hvor
CFTR-potensatoren er valgt fra gruppen bestdende av ivakaftor (VX-770) og QBW251,
eller hvor CFTR-korrektoren er valgt fra gruppen bestdende av lumakaftor (VX-809) og
VX-661.

10. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til et hvilket som
helst av de foregdende kravene, hvor pasienten har én eller flere mutasjoner i et CFTR-
gen, hvor pasienten er homozygot eller heterozygot for den ene eller de flere

mutasjonen(e) i CFTR-genet.

11. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til krav 10, hvor

pasienten har en F508del-mutasjon.

12. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til et hvilket som

helst av de foregdende kravene, hvor pasienten ikke har en mutasjon i CFTR-genet.

13. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til krav 12, hvor

pasienten has Kronisk obstruktiv lungesykdom (KOLS).

14. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til et hvilket som
helst av de foregdende kravene, hvor administreringen av den farmasgytiske
sammensetningen gker CFTR-proteinfunksjon i pasientens celler sammenlignet med

CFTR-proteinfunksjon i en ubehandlet pasient.

15. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse i henhold til krav 14, hvor
administreringen av den farmasgytiske sammensetningen gker ion-utstrgmnings-
hastigheter i pasientens celler sammenlignet med ion-utstrgmningshastigheter i en
ubehandlet pasient, gker pasientens respiratorisk funksjon sammenlignet med den
respiratoriske funksjonen til en ubehandlet pasient, eller reduserer kloridkonsentrasjon i
svette hos en pasient sammenlignet med kloridkonsentrasjonen i svette hos en

ubehandlet pasient.
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