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Patentkrav

1. Formulering som omfatter rekombinant human tripeptidylpeptidase-1 (rhTPP1) for
intracerebroventrikuleer, intratekal eller intraokuleer administrering, der rhTPP1 omfatter
aminosyresekvensen SEKV ID NR: 1 eller et fragment av denne, der formuleringen
omfatter rhTPP1 i en konsentrasjon pa fra 25 mg/mL til 35 mg/mL, som ytterligere
omfatter kaliumklorid i en konsentrasjon pa fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL,
magnesiumkloridheksahydrat i en konsentrasjon pa fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL, og
kalsiumkloriddihydrat i en konsentrasjon pg fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL, og der

formuleringen har en pH pé 6,5.

2. Formulering ifglge krav 1, som ytterligere omfatter tobasisk
natriumfosfatheptahydrat i en konsentrasjon pa fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL, enbasisk
natriumfosfatmonohydrat i en konsentrasjon pa fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL, og

natriumklorid i en konsentrasjon pa fra 1 mg/mL til 20 mg/mL.

3. Formulering ifglge krav 1, som omfatter tobasisk natriumfosfatheptahydrat i en
konsentrasjon pa 0,11 mg/mL, enbasisk natriumfosfatmonohydrat i en konsentrasjon pa
0,08 mg/mL, natriumklorid i en konsentrasjon pa 8,77 mg/mL, kaliumklorid i en
konsentrasjon pa 0,22 mg/mL, magnesiumkloridheksahydrat i en konsentrasjon pa

0,16 mg/mL, og kalsiumkloriddihydrat i en konsentrasjon pa 0,21 mg/mL.

4. Formulering ifglge et av kravene 1-3, der formuleringen er fri for

konserveringsmidler.

5. Sammensetning som omfatter formulering ifslge et av kravene 1-4 til bruk for 8

behandle nevronal ceroid lipofuscinose (CLN2)-sykdom.

6. Sammensetning til bruk ifglge krav 5, der sammensetningen omfatter en dose pa

300 mg rekombinant human tripeptidylpeptidase-1 (rhTPP1).

7. Sammensetning til bruk ifglge krav 5, der dosen med rekombinant human

tripeptidylpeptidase-1 (rhTPP1) blir administrert til individet over et tidsrom pa 4 timer.

8. Sammensetning til bruk ifglge krav 5, der dosen med rekombinant human
tripeptidylpeptidase-1 (rhTPP1) blir administrert til individet ved en rate som er mindre

enn eller lik 75 mg/time.
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9. Sammensetning som omfatter rekombinant human tripeptidylpeptidase-1 (rhTPP1)
til bruk for 8 behandle nevronal ceroid lipofuscinose (CLN2)-sykdom hos et individ som
omfatter en dose med rekombinant human tripeptidylpeptidase-1 (rhTPP1) som er effektiv
for & opprettholde en fysiologisk funksjon eller forsinke eller redusere forverring av en
fysiologisk funksjon hos individet, der den fysiologiske funksjonen is sprakfunksjon,
motorisk funksjon, syn eller naringsopptaksfunksjon, der rhTPP1 omfatter
aminosyresekvensen SEKV ID NR: 1 eller et fragment av dette, og der sammensetningen
omfatter rhTPP1 i en konsentrasjon p5 fra 25 mg/mL til 35 mg/mL, som ytterligere
omfatter kaliumklorid i en konsentrasjon pd fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL,
magnesiumkloridheksahydrat i en konsentrasjon pa fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL, og
kalsiumkloriddihydrat i en konsentrasjon pg fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL, og der

formuleringen har en pH pé 6,5.

10. Sammensetning til bruk ifglge krav 9, der sammensetningen ytterligere omfatter
tobasisk natriumfosfatheptahydrat i en konsentrasjon pa fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL,
enbasisk natriumfosfatmonohydrat i en konsentrasjon pa fra 0,01 mg/mL til 1 mg/mL, og

natriumklorid i en konsentrasjon pa fra 1 mg/mL til 20 mg/mL.

11. Sammensetning til bruk ifglge krav 9, der sammensetningen omfatter tobasisk
natriumfosfatheptahydrat i en konsentrasjon pa 0,11 mg/mL, enbasisk
natriumfosfatmonohydrat i en konsentrasjon pa 0,08 mg/mL, natriumklorid i en
konsentrasjon pa 8,77 mg/mL, kaliumklorid i en konsentrasjon pa 0,22 mg/mL,
magnesiumkloridheksahydrat i en konsentrasjon pa 0,16 mg/mL, og

kalsiumkloriddihydrat i en konsentrasjon pa 0,21 mg/mL.
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