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Patentkrav

1. En ICV-formulering til bruk ved behandling av Hunters syndrom, som omfatter

idursulfase-beta (IDS-B) protein i en konsentrasjon pa 15 mg/ml, natriumklorid i en

konsentrasjon pa 150 mM, polysorbat 20 i en konsentrasjon pa 0,05 mg/ml, fosfat i en

konsentrasjon ikke stgrre enn 5 mM og en pH pa 6, hvori formuleringen administreres

intracerebroventrikulzert (ICV-administrering) til en individ som trenger behandling i en

terapeutisk effektiv dose, hvor ICV-administreringen er gjennom et intraventrikulaert

katetersystem som omfatter et reservoar og et kateter koblet til reservoaret.

2. En ICV-formulering for bruk i henhold til krav 1, hvor nevnte terapeutisk effektive

dose varierer fra 1 mg til 30 mg, fortrinnsvis hvor nevnte terapeutisk effektive dose er 10

mg.

3. En ICV-formulering for bruk i henhold til krav 1, hvor nevnte ICV-administrering

utfgres en gang hver tredje uke eller en gang hver maned.

4. En ICV-formulering til bruk i henhold til krav 1, som videre omfatter trinn av

kirurgisk implantering av nevnte intraventrikulzere katetersystem, hvor
reservoaret er plassert mellom hodebunnen og hjernen til individet som trenger
behandling, og enden av kateteret er plassert inne i ventrikkelen til individet slik
at det indre rommet til reservoaret er koblet til det indre rommet til nevnte
ventrikkel gjennom det indre rommet til kateteret slik at cerebrospinalfluidet
stremmer fra nevnte ventrikkel inn i reservoaret for & fylle reservoaret;

trekke ut 0,1-5 ml cerebrospinalfluid fra nevnte reservoar ved en
stremningshastighet pa 0,1-60 ml / minutt;

injisere 0,1-5 ml av nevnte ICV-formulering i reservoaret med en
stremningshastighet pa 0,1-60 ml / minutt; og

tillate ICV-formuleringen 8 stremme fra reservoaret gjennom kateteret til nevnte
ventrikkel.

5. En ICV-formulering for bruk i henhold til krav 1, hvor nevnte ICV-administrering

utfgres i kombinasjon med minst en ytterligere form for

enzymerstatningsterapibehandling for Hunters syndrom.

6. En ICV-formulering til bruk i henhold til krav 5, hvor nevnte ytterligere for

enzymerstatningsterapibehandling for Hunters syndrom velges fra en gruppe som bestar

av intravengs administrering og subkutan administrering.
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7. En ICF-formulering til bruk i henhold til krav 6, hvor nevnte ICV-administrering utfgres
en gang hver maned og nevnte intravengse administrering utfgres en gang hver uke,
eller hvor nevnte ICV-administrering utfgres en gang hver tredje uke og nevnte
intravengse administrering utfgres en gang hver uke, eller hvor nevnte ICV-
administrering utfgres en gang hver maned og nevnte subkutane administrering utfgres

en gang hver uke.

8. En ICV-formulering for bruk i henhold til krav 6, hvor nevnte ICV-administrering
utfgres en gang hver tredje uke og nevnte subkutane administrering utfgres en gang

hver uke.

9. En ICV-formulering til bruk i henhold til krav 6, hvor nevnte ICV-administrering utfgres

en gang hver maned og nevnte subkutane administrering utfgres to ganger hver uke.

10. En ICV-formulering for bruk i henhold til krav 6, hvor nevnte ICV-administrering
utfgres en gang hver tredje uke og nevnte subkutane administrering utfgres to ganger
hver uke.

11. En ICV-formulering til bruk i henhold til krav 6, hvor nevnte ICV-administrering
utfgres en gang hver maned og nevnte intravengse administrering og nevnte subkutane
administrering utfgres alternativt med et intervall pa en uke.

12. En ICV-formulering til bruk i henhold til krav 6, hvor nevnte ICV-administrering
utfgres en gang hver tredje uke og nevnte intravengse administrering og nevnte

subkutane administrering utfgres alternativt med et intervall pa en uke.
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