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PATENTKRAV

1. Forbindelse for anvendelse i behandling eller forebygging av cystisk fibrose hos
en pasient ved & modulere CFTR-aktivitet, idet forbindelsen er 9,10-dimetoksy-2-
(2,4,6-trimetylfenylimino)-3-(N-karbamoyl-2-aminoetyl)-3,4,6,7-tetrahydro-2 H-
pyrimido[6,1-alisokinolin-4-on eller et farmasgytisk akseptabelt syreaddisjonssalt
derav.

2. Forbindelsen for anvendelse ifglge krav 1, hvori pasienten har en CFTR-

mutasjon.

3. Forbindelsen for anvendelse ifglge krav 2, hvori CFTR-mutasjonen er en CFTR-

mutasjon av klasse lll eller CFTR-mutasjon av klasse V.

4. Forbindelsen for anvendelse ifglge krav 2 eller 3, hvori CFTR-mutasjonen er
G551D, G178R, G551S, S549N, G1349D, R117H, R117C, R347P eller R334W.

5. Forbindelsen for anvendelse ifalge ett av kravene 2 til 4, hvori CFTR-

mutasjonen er R117H.

6. Forbindelsen for anvendelse ifglge ett av de foregdende kravene, hvori
pasienten er heterozygot med (i) en allel som viser en CFTR-mutasjon av klasse
lll eller CFTR-mutasjon av klasse IV og (ii) den andre allelen viser en CFTR-

mutasjon av klasse Il.

7. Forbindelsen for anvendelse ifalge ett av de foregdende kravene, hvori

pasienten utsettes for eller lider av diaré.

8. Forbindelsen for anvendelse ifglge ett av de foregdende kravene, hvori

pasienten lider av ulcergs kolitt, Crohns sykdom, mikroskopisk kolitt, cgliaki,

irritabelt tarmsyndrom, gallsyremalabsorpsjon eller divertikulitt.

9. Forbindelsen for anvendelse ifglge ett av de foregaende kravene, der

forbindelsen er for administrering ved inhalering.

10. Forbindelse for anvendelse for & gke slimmotilitet og/eller a redusere mukas
viskositet, eller for anvendelse for & lette mukgs membranutskillelse fra luftveiene,
hos en pasient som lider av cystisk fibrose, idet forbindelsen er 9,10-dimetoksy-2-
(2,4,6-trimetylfenylimino)-3-(N-karbamoyl-2-aminoetyl)-3,4,6,7-tetrahydro-2 H-

pyrimido[6,1-ajisokinolin-4-on eller et farmasgytisk akseptabelt syreaddisjonssalt
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derav.
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