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Patentkrav

1. Forbindelse med formel (1) eller et farmasoytisk akseptabelt salt eller solvat

derav:

Formel (I)
hvori W velges fra O, S og Se;
J velges fra S og Se;
R1 velges fra gruppen som bestar av 5-leddet og 6-leddet heterosyklyl som alle
eventuelt kan substitueres, hvori en hvilken som helst valgfri substituent velges
uavhengig fra gruppen som bestar av C1-10-alkyl; C3-6-sykloalkyl; hydroksyalkyl;
C1-10-alkoksy; C2-10-alkenyl; C2-10-alkynyl; C6-C12-aryl; aryloksy; heteroaryl;
heterosyklyl; halogen; hydroksyl; halogenert alkyl; amino; alkylamino; arylamino;
acyl; amido; CN; NOz2; N3; CH20H; CONH2; CONR24R25; CO2R24; CH20R24;
NHCOR:24; NHCO2R24; C1-3-alkyltio; sulfat; sulfonsyre; sulfonatestere; fosfonsyre;
fosfat; fosfonat; mono-, di- eller trifosfatestere; trityl; monometoksytrityl; R24S0O;
R24S02; CF3S; CF3SOz2; og trialkylsilyl; hvori R24 og Rz2s hver velges uavhengig fra H
og C1-10-alkyl;
R2 velges fra et 2,6-dialkylfenyl, et 2,6-dialkyl-4-halogenfenyl, et 2,6-disykloalkylfenyl,
et 2,6-disykloalkyl-4-halogenfenyl, og:

/Y*Y
Y. Rs
Y Y
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hvori hver forekomst av Y velges uavhengig fra C, N, S og O, som eventuelt kan
substitueres hvis hensiktsmessig, hvori en hvilken som helst valgfri substituent
velges uavhengig fra gruppen som bestar av C1-10-alkyl; C3-6-sykloalkyl;
hydroksyalkyl; C1-10-alkoksy; C2-10-alkenyl; C2-10-alkynyl; C6-C12-aryl; aryloksy;
heteroaryl; heterosyklyl; halogen; hydroksyl; halogenert alkyl; amino; alkylamino;
arylamino; acyl; amido; CN; NOz2; N3; CH20H; CONHz; CONR24R25; CO2R24;
CH20R24; NHCOR24; NHCO2R24; C1-3-alkyltio; sulfat; sulfonsyre; sulfonatestere;
fosfonsyre; fosfat; fosfonat; mono-, di- eller trifosfatestere; trityl, monometoksytrityl;
R24S0; R24S02; CF3S; CF3SOz2; og trialkylsilyl; hvori R24 og R2s hver velges
uavhengig fra H og C1-10-alkyl;

Rs velges fra gruppen som bestar av hydrogen, halogen, cyano, amid, sulfonamid,
acyl, hydroksyl, C1-Cs-alkyl, C1-Cs-halogenalkyl, C3-Cs-sykloalkyl og C1-Cs-alkoksy,
alle disse gruppene kan eventuelt substitueres, hvis hensiktsmessig, med halogen,
cyano eller C1-Ce-alkoksy; og

begge R1 er direkte bundet til J og R2 er direkte bundet til det tilstatende nitrogenet,

via et karbonatom.

2. Forbindelsen ifglge krav 1, hvori R1 er et 6-leddet heterosyklyl, som eventuelt
kan substitueres, hvori en hvilken som helst valgfri substituent velges uavhengig fra
gruppen som bestar av C1-10-alkyl; C3-6-sykloalkyl; hydroksyalkyl; C1-10-alkoksy;
C2-10-alkenyl; C2-10-alkynyl; C6-C12-aryl; aryloksy; heteroaryl; heterosyklyl;
halogen; hydroksyl; halogenert alkyl; amino; alkylamino; arylamino; acyl; amido; CN;
NO2; N3; CH20H; CONH2; CONR24R25; CO2R24; CH20R24; NHCOR24; NHCO2R24;
C1-3-alkyltio; sulfat; sulfonsyre; sulfonatestere; fosfonsyre; fosfat; fosfonat; mono-,
di- eller trifosfatestere; trityl; monometoksytrityl; R24SO; R24SO2; CF3S; CF3SO2; og
trialkylsilyl; hvori R24 og Ras hver velges uavhengig fra H og C1-10-alkyl.

3. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori R1 er
et fullstendig mettet heterosyklyl, som eventuelt kan substitueres, hvori en hvilken
som helst valgfri substituent velges uavhengig fra gruppen som bestar av C1-10-
alkyl; C3-6-sykloalkyl; hydroksyalkyl; C1-10-alkoksy; C2-10-alkenyl; C2-10-alkynyl;
C6-C12-aryl; aryloksy; heteroaryl; heterosyklyl; halogen; hydroksyl; halogenert alkyl;
amino; alkylamino; arylamino; acyl; amido; CN; NOz2; N3; CH20H; CONHz;
CONR24R25; CO2R24; CH20R24; NHCOR24; NHCO2R24; C1-3-alkyltio; sulfat;

sulfonsyre; sulfonatestere; fosfonsyre; fosfat; fosfonat; mono-, di- eller trifosfatestere;
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trityl; monometoksytrityl; R24SO; R24S0Oz2; CF3S; CF3SOz2; og trialkylsilyl; hvori R24 og
R2s hver velges uavhengig fra H og C1-10-alkyl.

4, Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori

R1 er et nitrogenheterosyklyl, som eventuelt kan substitueres, hvori en hvilken som
helst valgfri substituent velges uavhengig fra gruppen som bestar av C1-10-alkyl;
C3-6-sykloalkyl; hydroksyalkyl; C1-10-alkoksy; C2-10-alkenyl; C2-10-alkynyl; C6-
C12-aryl; aryloksy; heteroaryl; heterosyklyl; halogen; hydroksyl; halogenert alkyl;
amino; alkylamino; arylamino; acyl; amido; CN; NOz2; N3; CH20H; CONHz;
CONR24R25; CO2R24; CH20R24; NHCOR24; NHCO2R24; C1-3-alkyltio; sulfat;
sulfonsyre; sulfonatestere; fosfonsyre; fosfat; fosfonat; mono-, di- eller trifosfatestere;
trityl; monometoksytrityl; R24SO; R24SOz2; CF3S; CF3SOz2; og trialkylsilyl; hvori R24 og
R2s hver velges uavhengig fra H og C1-10-alkyl.

5. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori R+
velges fra gruppen som bestar av tetrahydrofuran, tetrahydropyran, pyran, pyrrolidin,
morfolin, piperazin og piperidin, som alle eventuelt kan substitueres etter behov,
hvori en hvilken som helst valgfri substituent velges uavhengig fra gruppen som
bestar av C1-10-alkyl; C3-6-sykloalkyl; hydroksyalkyl; C1-10-alkoksy; C2-10-alkenyl;
C2-10-alkynyl; C6-C12-aryl; aryloksy; heteroaryl; heterosyklyl; halogen; hydroksyl;
halogenert alkyl; amino; alkylamino; arylamino; acyl; amido; CN; NOz2; N3; CH20H;
CONHz; CONR24R25; CO2R24; CH20R24; NHCOR24; NHCO2R24; C1-3-alkyltio; sulfat;
sulfonsyre; sulfonatestere; fosfonsyre; fosfat; fosfonat; mono-, di- eller trifosfatestere;
trityl; monometoksytrityl; R24SO; R24SOz2; CF3S; CF3SOz2; og trialkylsilyl; hvori R24 og
R2s hver velges uavhengig fra H og C1-10-alkyl.

6. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori

R1 velges fra gruppen som bestar av tetrahydrofuran, tetrahydropyran, pyrrolidin,
morfolin, piperazin og piperidin, som alle eventuelt kan substitueres etter behov,
hvori en hvilken som helst valgfri substituent velges uavhengig fra gruppen som
bestar av C1-10-alkyl; C3-6-sykloalkyl; hydroksyalkyl; C1-10-alkoksy; C2-10-alkenyl;
C2-10-alkynyl; C6-C12-aryl; aryloksy; heteroaryl; heterosyklyl; halogen; hydroksyl;
halogenert alkyl; amino; alkylamino; arylamino; acyl; amido; CN; NOz2; N3; CH20H;
CONHgz; CONR24R25; CO2R24; CH20R24; NHCOR24; NHCO2R24; C1-3-alkyltio; sulfat;
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sulfonsyre; sulfonatestere; fosfonsyre; fosfat; fosfonat; mono-, di- eller trifosfatestere;
trityl; monometoksytrityl; R24SO; R24SOz2; CF3S; CF3SOz2; og trialkylsilyl; hvori R24 og
R2s hver velges uavhengig fra H og C1-10-alkyl.

7. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori

R1 velges fra gruppen som bestar av pyrrolidin, piperazin og piperidin, som alle
eventuelt kan substitueres etter behov, hvori en hvilken som helst valgfri substituent
velges uavhengig fra gruppen som bestar av C1-10-alkyl; C3-6-sykloalkyl;
hydroksyalkyl; C1-10-alkoksy; C2-10-alkenyl; C2-10-alkynyl; C6-C12-aryl; aryloksy;
heteroaryl; heterosyklyl; halogen; hydroksyl; halogenert alkyl; amino; alkylamino;
arylamino; acyl; amido; CN; NOz2; N3; CH20H; CONH2; CONR24R25; CO2R24;
CH20R24; NHCOR24; NHCO2R24; C1-3-alkyltio; sulfat; sulfonsyre; sulfonatestere;
fosfonsyre; fosfat; fosfonat; mono-, di- eller trifosfatestere; trityl, monometoksytrityl;
R24S0O; R24S02; CF3S; CF3SOg2; og trialkylsilyl; hvori R24 og R2s hver velges
uavhengig fra H og C1-10-alkyl.

8. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av kravene 1, 2, 3, 5 eller 6, hvori R4

velges fra gruppen som bestar av

og i kombinasjon med hver slik R1-gruppe, velges Rz uavhengig fra gruppen som

bestar av:
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Y AN A

OH
0g
9. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori Rz
velges fra:
/ Y
Y. Rs
Y v
/
=Y

hvori Y og Rs er som definert i et hvilket som helst av de foregaende kravene.

10. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori Rz

velges fra:
Y‘
/ Y
Y. Rs
Y Y
/
~Y

hvori hver forekomst av Y er et karbon og Rs er hydrogen eller halogen.
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11.  Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori Rz
velges fra et substituert eller hydrogenert indacen, et 2,6-dialkylfenyl, et 2,6-dialkyl-4-
halogenfenyl, et 2,6-disykloalkylfenyl og et 2,6-disykloalkyl-4-halogenfenyl.

12. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori Rz
velges fra heksahydroindacen, 2,6-diisopropylfenyl, 2,6-diisopropyl-4-klorfenyl, 2,6-
disyklopropylfenyl og 2,6-disyklopropyl-4-klorfenyl.

13. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori J er et

svovelatom.

14. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori W er et

oksygenatom.

15. Forbindelsen ifalge et hvilket som helst av de foregaende kravene, hvori
forbindelsen er en forbindelse med formel (la), (Ib) eller (Ic) eller et farmasgytisk

akseptabelt salt eller solvat derav:

Cl

o Q ol § ol §
O\\g\ 8. A s

7/

rR17NT N R17NT N R
formel (Ia) formel (Ib) formel (Ic)

hvori R1er som definert i et hvilket som helst av de foregaende kravene.

16. Forbindelsen ifglge et hvilket som helst av kravene 1-3, 5-6 eller 8-15 hvori

forbindelsen velges fra gruppen som bestar av:

S—NH
I

(0] og

Q o) %
O }—N 1] N
_ H
O<:>,“ H :,/\>*S NH

og farmasgytisk akseptable salter og solvater derav.
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17. Farmasgytisk sammensetning omfattende en forbindelse ifalge et hvilket som
helst av kravene 1 til 16, eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, og en

farmasgytisk akseptabel baerer, fortynningsmiddel og/eller eksipiens.

18. Forbindelsen eller det farmasgytisk akseptable saltet eller solvatet ifglge et

hvilket som helst av kravene 1 til 16, for anvendelse i medisin.

19. Forbindelsen eller det farmasgytisk akseptable saltet eller solvatet ifglge et
hvilket som helst av kravene 1 til 16, for anvendelse i behandling eller forebygging
av:

(a) en sykdom, lidelse eller tilstand i immunsystemet; og/eller

(b) en inflammatorisk sykdom, lidelse eller tilstand eller en autoimmun sykdom,
lidelse eller tilstand; og/eller

c) en sykdom, lidelse eller tilstand i huden; og/eller

d) en sykdom, lidelse eller tilstand i det kardiovaskuleere systemet; og/eller

e) en kreft, svulst eller annen ondartethet; og/eller

(

(

(

(f) en sykdom, lidelse eller tilstand i nyresystemet; og/eller

(9) en sykdom, lidelse eller tilstand i mage-tarmkanalen; og/eller

(h) en sykdom, lidelse eller tilstand i luftveiene; og/eller

(i) en sykdom, lidelse eller tilstand i det endokrine systemet; og/eller

(j) en sykdom, lidelse eller tilstand i sentralnervesystemet (CNS); og/eller

(k) en sykdom, lidelse eller tilstand, valgt fra gruppen som bestar av konstitutiv
betennelse inkludert de kryopyrin-assosierte periodiske syndromene (CAPS):
Muckle-Wells syndrom (MWS), familizer autoinflammatorisk kuldesyndrom (FCAS)
og multisysteminflammatorisk sykdom hos nyfadte (NOMID); inkludert
autoinflammatoriske sykdommer: familiazer middelhavsfeber (FMF), TNF-
reseptorassosiert periodisk syndrom (TRAPS), mevalonatkinasemangel (MKD),
hyperimmunglobulinemi D og periodisk febersyndrom (HIDS), mangel pa interleukin
1-reseptor (DIRA) antagonist, Majeeds syndrom, pyogen artritt, pyoderma
gangrenosum og akne (PAPA), haploinsuffisiens av A20 (HA20), pediatrisk
granulomatgs artritt (PGA), PLCG2-assosiert antistoffmangel og
immundysregulering (PLAID), PLCG2-assosiert autoinflammasjon, antistoffmangel

og immundysregulering (APLAID), sideroblastisk anemi med B-celleimmunsvikt,
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periodiske febersykdommer og utviklingsforsinkelse (SIFD); Sweets syndrom,
kronisk ikke-bakteriell osteomyelitt (CNO), kronisk tilbakevendende multifokal
osteomyelitt (CRMO) og synovitt, akne, pustulose, hyperostose, osteittsyndrom
(SAPHO); autoimmune sykdommer, inkludert multippel sklerose (MS), diabetes type
1, psoriasis, revmatoid artritt, Behcets sykdom, Sjogrens syndrom og Schnitzlers
syndrom; luftveissykdommer, inkludert kronisk obstruktiv lungesykdom (KOLS),
steroidresistent astma, asbestose, silikose og cystisk fibrose; sykdommer i
sentralnervesystemet, inkludert Parkinsons sykdom, Alzheimers sykdom,
motornevronsykdom, Huntingtons sykdom, cerebral malaria og hjerneskade fra
pneumokokkmeningitt; metabolske sykdommer, inkludert diabetes type 2,
aterosklerose, fedme, gikt, pseudo-gikt; okuleere sykdommer, inkludert sykdommer i
det okuleere epitelet, aldersrelatert makuladegenerasjon (AMD), hornhinneinfeksjon,
uveitt og terre gyne; nyresykdom, inkludert kronisk nyresykdom, oksalatnefropati og
diabetisk nefropati; leversykdom, inkludert ikke-alkoholisk steatohepatitt og
alkoholisk leversykdom; betennelsesreaksjoner i hud, inkludert kontaktoverfglsomhet
og solbrenthet; betennelsesreaksjoner i leddene, inkludert slitasjegikt, systemisk
juvenil idiopatisk artritt, Stills sykdom med start i voksen alder, tilbakefallende
polykondritt; virusinfeksjoner, inkludert alfa-virus, inkludert Chikungunya og Ross
River, og flavivirus, inkludert Dengue- og Zika-virus, influensa, HIV; hidradenitis
suppurativa (HS) og andre cysteforarsakende hudsykdommer; kreftformer, inkludert
lungekreftmetastase, kreft i bukspyttkjertelen, magekreftformer, myelodisplastisk
syndrom, leukemi; polymyositt; slag; hjerteinfarkt; transplantat-mot-vert sykdom;
hypertensjon; kolitt; helmint-infeksjon; bakteriell infeksjon; abdominal
aortaaneurisme; sarheling; depresjon, psykologisk stress; perikarditt, inkludert
Dresslers syndrom, iskemireperfusjonsskade og en hvilken som helst sykdom der
det er fastslatt at et individ baerer en kimbane eller somatisk ikke-stille mutasjon i
NLRP3.

20. Forbindelsen eller det farmasgytisk akseptable saltet eller solvatet ifalge et
hvilket som helst av kravene 1 til 16, for anvendelse ved diagnostisering av en
sykdom, lidelse eller tilstand i et pattedyr, inkludert trinnet & administrere en merket
forbindelse ifolge et hvilket som helst av kravene 1 til krav 16, eller et farmasaytisk

akseptabelt salt eller solvat derav, eller metallionchelatkompleks derav, til pattedyret
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eller til en biologisk prave oppnadd fra pattedyret for a lette diagnose av

sykdommen, lidelsen eller tilstanden hos pattedyret.
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