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Patentkrav

1. Blanding som omfatter en proteinase 3 (PR3)-inhibitor for anvendelse i behandling av 

granulomatose med polyangitis (GPA) i en pasient som ikke oppviser en A1PI-mangelfull genotype, 

hvori PR3-inhibitoren er α-1 proteaseinhibitor (A1PI), hvori blandingen omfatter en effektiv mengde 

av nevnte A1PI, og hvori administrering av blandingen til pasienten inhiberer den fysiologiske 5 

funksjonen av PR3 for derved å behandle GPA. 

2. Blanding for anvendelse ifølge krav 1, hvori PR3-inhibitoren er arrangert til å administreres 

ukentlig eller annenhver uke. 

3. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-2, hvori PR3-inhibitoren er arrangert til å 

administreres systemisk. 10 

4. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-3, hvori PR3-inhibitoren er arrangert til å 

administreres ved inhalering, enteralt eller parenteralt. 

5. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-4, hvori PR3-inhibitoren er arrangert til å 

administreres intravenøst, ved inhalering, oralt, intramuskulært, intraarterielt, nasalt, intrakardialt, 

subkutant eller transmukosalt. 15 

6. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-5, hvori blandingen i tillegg omfatter en 

farmasøytisk akseptabel bærer. 

7. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-6, hvori behandlingen resulterer i en inhibering 

eller reduksjon av vaskulitt, nivåene av c-ANCA, aktiveringen av neutrofiler, eller degranuleringen 

av neutrofiler. 20 

8. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-7, hvori behandlingen resulterer i en reduksjon i 

Birmingham Vaskulitt Activity Score Modifisert for Wegeners Granulomatose (BVAS for GPA), en 

inhibering eller reduksjon av sykdomsoppblussing, en forlengelse av perioden før tilbakefall, eller 

en reduksjon i forekomsten eller alvorlighetsgraden av én eller flere av: leddsmerte uten åpenlys 

opphovning; leddinflammasjon; dokumentert temperaturforhøyning, petekkier, merkbar purpura, 25 

ekkymose i hud eller væskedannelse i slimhinnemembranene; omfattende vevsnekrose grunnet 

alvorlig iskemi; munnsår (ikke tilskrevet andre årsaker); oral bindehinnekatarr; oral episkleritt; retro-

orbital masse/proptose; uveitt; skleritt; retinal exudat; retinal blødning; blodig nasal utskillelse; 

nasal skorpedannelse; nasal sårdannelse; ømhet eller smerte over paranasale nesebihuler; røntgen-

bekreftelse av nesehulebetennelse; nesebrokollaps; oppsvulmede spyttkjertler; subglottisk 30 

inflammasjon; konduktivt hørselstap; døvhet forårsaket av skade på hørselsnerven eller ørets 

sneglegang; perikarditt; mesenterial iskemi; plevritt; bryst-noduli eller -hulrom; pseudotumor eller 
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sårdannelse i trakeobronkialtre; alveolar blødning; dyspné som krever kunstig ventilasjon; hematuri 

uten erytrocyttavtrykk («RBC casts»); erytrocyttavtrykk («RBC casts») i urinsediment; stigning i 

kreatinin > 30 % eller fall i kreatinin-klarning > 25 %; meningitt; slag; ryggmargslesjon; kranial 

nervelamhet, sensorisk periferisk neuropati; motorisk mononeuritt multiplex; vekttap; slagtilfeller; 

urogenital medvirkning; hjerteklafflesjoner; kutane infarkt; lungeinfiltrat; tap av 5 

pulser/overhengende tap av lem; angina; cardiomyopati; pankreatitt; eller aural D/C. 

9. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-8, hvori behandlingen resulterer i en inhibering 

av, reduksjon av, eller reduksjon av ett eller flere symptomer i en periode på minst 1 måned, minst 

2 måneder, minst 3 måneder, minst 4 måneder, minst 5 måneder, minst 6 måneder, minst 7 

måneder, minst 8 måneder, minst 9 måneder, minst 10 måneder, minst 11 måneder, minst 12 10 

måneder, minst 18 måneder, minst 2 år, eller minst 3 år eller mer. 

10. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-9, hvori dosen av PR3-inhibitor arrangert til å 

administreres ukentlig varierer fra 1-1000 mg/kg, 1 -500 mg/kg, 1-200 mg/kg, 1-100 mg/kg, 1-50 

mg/kg, 10-500 mg/kg, 10-250 mg/kg, 10-200 mg/kg, 10-150 mg/kg, 10-100 mg/kg, 10-50 mg/kg, 50-

1000 mg/kg, 50-500 mg/kg, 50-250 mg/kg, 50-200 mg/kg, 50-150 mg/kg, 50-100 mg/kg, 20-500 15 

mg/kg, 20-250 mg/kg, 20-200 mg/kg, 20-150 mg/kg, 20-100 mg/kg eller 20-60 mg/kg. 

11. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-10, hvori dosen arrangert til å administreres 

daglig varierer fra 0,05 pg/kg til 5 mg/kg, 0,1 pg/kg til 5 mg/kg, 1 pg/kg til 5 mg/kg, 50 pg/kg til 5 

mg/kg, 0,1 mg/kg til 5 mg/kg eller 1 mg/kg til 5 mg/kg. 

12. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-11, hvori pasienten har detekterbare nivåer av 20 

cytoplasmiske anti-neutrofile cytoplasmiske antistoffer (c-ANCA). 

13. Blanding for anvendelse ifølge ett av kravene 1-9 og 12, hvori blandingen administreres i et 

doseringsregime som omfatter en metningsdose og en vedlikeholdsdose. 

14. Blanding for anvendelse ifølge krav 13, hvori vedlikeholdsdosen omfatter 25 % eller mer av 

nevnte A1PI opptatt i metningsdosen. 25 
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