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Patentkrav

1. En isolert rekombinant human lysosomal syrelipase (rhLAL), hvor rhLAL-en
har en aminosyre sekvens valgt fra gruppen bestaende av SEKV ID NR: 2, SEKV
ID NR: 3, SEKV ID NR:4 og SEKV ID NR: 19, med N-glykaner bundet til
asparaginrestene (Asn) som svarer til Asn36, Asn'%, Asn'®!, Asn?’3 og Asn3?! av
SEKV ID NR: 1, hvor rhLAL-en ikke inneholder O-glykaner, og hvor N-glykanene
bundet til Asn-restene som svarer til SEKV ID NR: 1 er:

a) ved Asn3®, GIcNAc4Man3GIcNAc2, eller

GallGIcNAc4Man3GIcNAc2;

b) ved Asn’?, ingen glykosylering;

c) ved Asn'®, Phos2Man7GIcNAc2;

d) ved Asn'®!, Phos1Man6GIcNAc2,

GIcNAc1Phos1Man6GIcNAc2;

Man3GIcNAc2;

GlcNAc2Man3GIcNAc2;

GlcNAc3Man3GIcNAc2;

GIcNAc4Man3GIcNAc2, eller

GallGIcNAc4Man3GIcNAc2;

e) ved Asn?73, Man7GIcNAc2,

Man8 GIcNAc2,

Man9GIcNAc2,

PhosIMan8GIcNAc2, eller

PhosIMan9GIcNAc2; og

f) ved Asn32!, GIcNAc2Man3GIcNAc2,

GIcNAc3Man3 GIcNAc2,

GIcNAc4Man3 GIcNAc2,

Gal1GIcNAc4Man3GIcNAc2,

GIcNAc5Man3GIcNAc2,

Gal1GIcNAc5Man3 GIcNAc2,

GIcNAc6Man3GIcNAc2, eller

GallGIcNAc6Man3GIcNAc2; hvor

Man = mannose,

GIcNAc = N-acetylglukosamin
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Phos = fosfat, og

Gal = galaktose.

2. RhLAL-en ifglge krav 1, hvor aminosyresekvensen av nevnte rhLAL er SEKV
ID NR: 2.

3. RhLAL-en ifglge krav 1, hvor aminosyresekvensen av nevnte rhLAL er SEKV
ID NR: 3.

4, RhLAL-en ifglge krav 1, hvor aminosyresekvensen av nevnte rhLAL er SEKV
ID NR: 4.

5. RhLAL-en ifglge krav 1, hvor aminosyresekvensen av nevnte rhLAL er SEKV
ID NR: 19.

6. RhLAL-en ifglge ett av kravene 1-5, produsert ved en prosess som omfatter

3 uttrykke nevnte rhLAL i egglederen til en fugl.

7. RhLAL-en ifglge krav 6, hvor rhLAL-en er produsert i egglederceller fra en
kylling.

8. En farmasgytisk sammensetning som omfatter rhLAL i henhold til et hvilket
som helst av kravene 1-7 i en formulering som videre omfatter farmasgytisk

akseptable baerere.
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