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1. Sammensetning omfattende minst en Cl-esteraseinhibitor hvor den minst
ene Cl-esteraseinhibitoren er til stede ved 400U/ml eller mer for anvendelse ved
behandling, inhibering eller forebygging av arvelig angiogdem (HAE) og hvor
sammensetningen administreres subkutant, hvor sammensetningen omfatter

fosfat.

2. Sammensetning for anvendelse ifglge krav 1, hvor sammensetningen
omfatter natriumfosfatbuffer, eventuelt hvor sammensetningen omfatter 5 mM til

50 mM natriumfosfat, 10 mM til 30 mM natriumfosfat eller 20 mM natriumfosfat.

3. Sammensetning for anvendelse ifglge krav 1 eller 2, hvor den minst ene C1-

esteraseinhibitoren er til stede ved opptil 500 U/ml.

4, Sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1-3, hvor den minst
ene Cl-esteraseinhibitoren administreres i en dose fra 500 enheter til 5000
enheter, 1000 enheter til 3500 enheter, eller 1500 enheter til 2500 enheter.

5. Sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de foregdende
krav, hvor den minst ene Cl-esteraseinhibitoren administreres daglig, hver andre

dag, hver tredje dag, en gang i uken, to ganger i uken eller tre ganger i uken.

6. Sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de foregdende
krav, hvor individet administreres en hgy initialdose av den minst ene C1-
esteraseinhibitoren, etterfulgt av lavere opprettholdelsesdoser,
eventuelt hvor den hgye initialdosen er minst 1,5, 2, 3, 4 eller 5 ganger de
pafglgende doser, og/eller den hgye initialdosen administreres intravengst

og den minst ene Cl-esteraseinhibitoren administreres deretter subkutant.

7. Sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de foregdende
krav, hvor administrasjonen av den minst ene Cl-esteraseinhibitoren fgrer til gkte
nivaer av Cl-esteraseinhibitoren i individets blod, hvor blodnivadene av C1-

esteraseinhibitoren er gkt til minst 0,3 U/ml, 0,4 U/ml eller opptil 1 U/ml.

8. Sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de foregaende
krav, hvor blodnivdene av Cl-esteraseinhibitoren holdes ved eller over 0,4 U/ml i

minst 50%, minst 75%, minst 90% eller minst 95% av tiden.
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9. Sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de foregdende
krav, hvor:
i. det arvelige angiogdemet er Type I eller Type II HAE,
ii. administrasjon av den minst ene Cl-esteraseinhibitoren
resulterer i HAE-profylaktisk behandling,
iii. behandling av HAE resulterer i minst en reduksjon i
alvorlighetsgraden og/eller antall HAE-angrep, eller
iv. administrasjonen av den minst ene Cl-esteraseinhibitoren

resulterer i behandling av et HAE-angrep.

10. Sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de foregdende
krav, hvor den minst ene Cl-esteraseinhibitoren er isolert eller renset fra humant
plasma eller rekombinant-fremstilt, og/eller
hvor den minst ene Cl-esteraseinhibitoren har en aminosyresekvens minst
90%, 95%, 98%, 99% eller 100% identisk med den humane C1-

esteraseinhibitor-aminosyresekvens av Figur 1.

11. Sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene 1-10,

omfattende en buffer hvor bufferen ikke inneholder citrat eller sitronsyre.

12. Sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de foregdende
krav, hvor sasmmensetningen:
i. omfatter minst én aminosyre eller salt derav; og / eller

ii. har en pH mellom 6,5 og 8,0.

13. Sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de foregdende
krav, hvor sammensetningen dannes fra en lyofilisert form ved rekonstitusjon i en

buffer fgr administrering.
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