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Patentkrav

1. Aldose-reduktase-hemmer for bruk i:
(a) en fremgangsmate ved behandling av galaktosemi eller foregygging av komplikasjoner
knyttet til galaktosemi, omfattende & administrere en terapeutisk virksom mengde av aldose-
reduktase-hemmeren til et individ med behov for dette;
(b) en fremgangsmate ved reduksjon av mengden eller nivaet av galaktitol hos et individ med
galaktosemi, omfattende a administrere en terapeutisk virksom mengde av aldose-
reduktase-hemmeren til individet; eller
(c) en fremgangsmate for behandling av katarakter, omfattende a administrere en
terapeutisk virksom mengde av en aldose-reduktase-hemmer til et individ med behov for
dette, eventuelt hvor individet med behov for dette har galaktosemi,

hvor aldose-reduktase-hemmeren er en forbindelse med formel (lll):

X1
S\ Y\NAZ
— /N
X2
R' (I

eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, hvor
R! er CO,R%;
RZ er H, (C1-Ce)-alkyl, (C1-Cs)-hydroksyalkyl eller (C;-C¢)-aminoalkyl;
X! er H eller halogen;
X2 er H eller halogen;
Y er en binding, C=0, C=S, C=NH eller C=N(C;-C4)-alkyl;

Zer
A2
4
—<A1

Aler NR7, O, S eller CHy;

A er N eller CH;

A3erNR’, O ellerS;

R3 til R® uavhengig er hydrogen, halogen, cyano, acyl, haloalkyl, haloalkoksy, haloalkyltio,
trifluoracetyl, (C1-Ca)-alkyl, (C1-Cq)-alkoksy, (C1-Cs)-alkyltio, (C1-Ca)-alkylsulfinyl eller (C1-Ca)-
alkylsulfonyl; og
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5 R’ er hydrogen, C;1-Cs-alkyl eller C(O)O-(C;-C4)-alkyl.

2. Aldose-reduktase-hemmer for bruk i en fremgangsmate for behandling eller forebygging av
kognitiv eller nevrologisk mangel knyttet til galaktosemi, omfattende a administrere en terapeutisk
virksom mengde av aldose-reduktase-hemmeren til et individ med galaktosemi,

10  hvor aldose-reduktase-hemmeren er en forbindelse med formel (l11):

eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav, hvor
R er CO,R%;
15 R? er H, (C1-Ce)-alkyl, (C1-Cs)-hydroksyalkyl eller (C1-Cs)-aminoalkyl;
X! er H eller halogen;
X% er H eller halogen;

Y er en binding, C=0, C=S, C=NH eller C=N(C;-C4)-alkyl;

Zer
20
R? R3
A2 R4 R*
~
A1 R5 A3 RS
5 8 _
R eller R »
Aler NR7, O, S eller CHy;
A% er N eller CH;
A3erNR’,OellerS;
25 R3 til R® uavhengig er hydrogen, halogen, cyano, acyl, haloalkyl, haloalkoksy, haloalkyltio,

trifluoracetyl, (C1-Ca)-alkyl, (C1-Cq)-alkoksy, (C1-Ca)-alkyltio, (C1-Ca)-alkylsulfinyl eller (C1-Ca)-
alkylsulfonyl; og
R’ er hydrogen, Ci-Cq-alkyl eller C(O)O-(C1-Cs)-alkyl.

30 3. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge krav 2, hvor den kognitive eller nevrologiske mangelen

knyttet til galaktosemi er sprakdysfunksjon.
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4. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge krav 2, hvor den kognitive eller nevrologiske mangelen

knyttet til galaktosemi er motorisk ataksi.

5. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge krav 2, hvor den kognitive eller nevrologiske mangelen

knyttet til galaktosemi er kognitiv dysfunksjon.

6. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge krav 2, hvor den kognitive eller nevrologiske mangelen

knyttet til galaktosemi er pseudomotorisk cerebri.

7. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge krav 2, hvor den kognitive eller nevrologiske mangelen

knyttet til galaktosemi er anfall.

8. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge et hvilket som helst av de foregaende krav, hvor aldose-

reduktase-hemmeren er valgt fra gruppen bestaende av:

Sy STy

COOH COOH COOH

oS ’ﬁ—N
S /N

—r

COOH

og farmasgytisk akseptable salter derav.

9. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge et hvilket som helst av de foregaende krav, hvor

individet er et menneske.

10. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge et hvilket som helst av de foregaende krav, hvor
galaktosemien manifesterer seg hos individet som gkte alditolnivaer i blod, urin eller intraokulaert

fluid.
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11. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge krav 10, hvor alditolet er galaktitol, myoinositol eller

sorbitol.

12. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge et hvilket som helst av de foregaende krav, hvor
galaktosemien manifesterer seg hos individet som gkt levercirrhose, netthinneforstyrrelse, makulaert
gdem, gyekatarakt, eggstokkdysfunksjon, muskel -eller nervedysfunksjon, retinopati, nevropati,

svekket nerveimpulsledning eller psykisk utviklingshemming.

13. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge et hvilket som helst av de foregaende krav, hvor
galaktosemien er Galaktosemi type | (GALT-mangel), Galaktosemi type Il (GALK-mangel) eller

Galaktosemi type Ill (GALE-mangel).

14. Aldose-reduktase-hemmer for bruk ifglge et hvilket som helst av de foregaende krav, hvor

aldose-reduktase-hemmeren er forbindelse B:

I v/ﬁ—:N

=z N S

COOH CF3

eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav.
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