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1. Sammensetning omfattende en terapeutisk effektiv mengde trehalose, for
anvendelse i behandlingen av juvenil nevronal ceroid-lipofuscinose hos et individ

med behov for dette.

2. Sammensetning for anvendelse ifglge krav 1, hvori sammensetningen er ment

3 administreres parenteralt, foretrukket intravengst.

3. Sammensetning for anvendelse ifglge krav 1 eller 2, hvori sammensetningen

er en vandig Igsning av trehalose.

4. Sammensetning for anvendelse ifglge hvilke som helst av kravene 1 til 3,
hvori den administreres oralt eller parenteralt i en per administrasjonsdose pa

mellom 0,1 g/kg til 1 g/kg trehalose.

5. Sammensetning for anvendelse ifglge hvilke som helst av kravene 1 til 4,

ytterligere omfattende en trehalaseinhibitor.

6. Sammensetning for anvendelse ifglge krav 5, hvori trehalaseinhibitoren er
valgt i gruppen bestdende av: validoksylamin A, validamycin A, trehazolin, 1-
tiatrehazolin, suidatrestin, salbostatin, MDL 26537, casuarina-6-0-a-D-

glukopyranosid, miglustat og 86kD-proteinet fra den amerikanske kakerlakken.

7. Sammensetning for anvendelse ifglge krav 5, hvori trehalaseinhibitoren er

miglustat.

8. Sammensetning for anvendelse ifglge krav 7, hvori miglustat administreres i
et doseringsomrade fra 30 til 100 mg/kg, foretrukket fra 100 til 300 mg/kg og
mer foretrukket fra 100 til 150 mg/kg.

9. Sammensetning for anvendelse ifglge hvilke som helst av kravene 1 til 8,
hvori trehalosen er en trehaloseanalog valgt fra lentztrehalose A, lentztrehalose

B, lentztrehalose C.
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