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Patentkrav

1. Farmasgytisk sammensetning for oral administrering av natriumfenylbutyrat,
omfattende:

50-65 vekt-% av den samlede vekten av natriumfenylbutyratet; og

5-30 vekt-% av den samlede vekten av et smaksmaskebelegg, omfattende en
polymer dannet av dimetylaminoetylmetakrylat, butylmetakrylat og
metylmetakrylat;

hvori polymeren er Eudragit E PO;

hvori Eudragit E PO omfatter 50-75 vekt-% av smaksmaskebelegget;

hvori den farmasgytiske sammensetningen er formulert som en flerhet
sprgytelagdelte kuler omfattende en frgkjerne, et legemiddellag omfattende

natriumfenylbutyratet og smaksmaskebelegget.

2. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 1, hvori legemiddellaget ytterligere
omfatter 3-10 vekt-% av den samlede vekten av et bindemiddel, foretrukket
hvori bindemiddelet er HPMC E 5.

3. Den farmasgytiske sammensetningen ifglge krav 1 eller 2, hvori
legemiddellaget ytterligere omfatter 0,1-1 vekt-% av den samlede vekten av et
plastiseringsmiddel, foretrukket hvori plastiseringsmiddelet er et

polyetylenglykol, mer foretrukket hvori polyetylenglykolet er PEG6000.

4. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 3,
hvori smaksmaskebelegget ytterligere omfatter 1-9 vekt-% av den samlede
vekten av et plastiseringsmiddel, foretrukket hvori plastiseringsmiddelet er et

polyetylenglykol, mer foretrukket hvori polyetylenglykolet er PEG6000.

5. Den farmasgytiske sammensetningen ifglge et hvilket som helst av kravene 1
til 4, hvori smaksmaskebelegget ytterligere omfatter 4-15 vekt-% av den
samlede vekten av et hydrert magnesiumsilikat, foretrukket hvori det hydrerte

magnesiumsilikatet er talkum.
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6. Den farmasgytiske sammensetningen ifglge et hvilket som helst av kravene 1
til 5, hvori sammensetningen omfatter 1-35 vekt-% av den samlede vekten av

frakjernen, foretrukket hvori frgkjernen omfatter mikrokrystallinsk cellulose.

7. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 6, for
anvendelse i en fremgangsmate for behandling av:

en medfadt feil i metabolismen;

en medfgdt feil i metabolismen som er maple syrup urine disease; eller

en medfgdt feil i metabolismen som er en ureasykluslidelse.

8. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 6, for
anvendelse i en fremgangsmate for behandling av:
en nevrodegenerativ lidelse; eller

en nevrodegenerativ lidelse som er Parkinsons sykdom.

9. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 6, for

anvendelse i en fremgangsmate for behandling av spinal muskelatrofi.

10. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 6,

for anvendelse i en fremgangsmate for behandling av inklusjonslegememyositt.

11. Farmasgytisk sammensetning ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 6,

for anvendelse i en fremgangsmate for behandling av dystoni.

12, Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge et hvilket som helst av
kravene 7 til 11,

hvori sammensetningen administreres i kombinasjon med en doseringsvehikkel
og en vaeske, slik at den endelige viskositeten er i omradet pa ca. 50-

1750 mPa.s (cP).

13. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge krav 12, hvori vaesken er

vann.
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14. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse ifglge krav 12 eller 13, hvori
doseringsvehikkelen er modifisert maisstivelse eller en kombinasjon av

modifisert naeringsmiddelstivelse og maltodekstrin.
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