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Patentkrav

1. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse for a redusere risikoen for utbrudd av
akutt transplantat-mot-vert sykdom (aGVHD) hos et menneske som mottar
hematopoetisk celletransplantasjon (HCT) omfattende administrering av alfa-1-
antitrypsin i henhold til den fglgende planen:
(a) & administrere en dose pa minst 120 mg/kg A1AT til individet minst én
dag far en HCT-prosedyre; og
(b) & administrere en dose pa minst 90 mg/kg A1AT til individet to ganger
ukentlig etter HCT i minst 4 uker.

2. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifalge krav 1, omfattende (b) a
administrere en dose pa minst 90 mg/kg A1AT til individet to ganger ukentlig etter
HCT i minst 4 uker etterfulgt av en dose pa minst 90 mg/kg A1AT én gang ukentlig

I minst 4 ytterligere uker.

3. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge krav 1 eller 2, omfattende (a) a
administrere en dose pa 120, 130, 140, 150, 160, 170, 180, 190, 200, 220 eller
240 mg/kg A1AT til individet minst én dag far en HCT-prosedyre.

4. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge krav 1, 2 eller 3, omfattende (a)
a administrere en dose pa minst 120 mg/kg A1AT til individet én dag, to dager

eller tre dager far en HCT-prosedyre, spesielt én dag for en HCT-prosedyre.

5. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-4, omfattende (b) & administrere en dose pa 90, 100, 110, 120, 130, 140, 150,
160, 180 eller 200 mg/kg A1AT til individet to ganger ukentlig etter HCT i minst 4
uker, eventuelt etterfulgt av en dose pa 90, 100, 110, 120, 130, 140, 150, 160,
180 eller 200 mg/kg A1AT én gang ukentlig i minst ytterligere 4 uker.

6. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene

1-5, omfattende & administrere A1AT i henhold til den fglgende planen:
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a administrere en dose pa 180 mg/kg A1AT til individet én dag fer en HCT-
prosedyre; og

a administrere en dose pa minst 120 mg/kg A1AT til individet to ganger
ukentlig etter HCT i minst 4 uker.

7. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifalge krav 6, omfattende (b) a
administrere en dose pa 120 mg/kg A1AT til individet to ganger ukentlig etter HCT
i minst 4 uker etterfulgt av en dose pa 120 mg/kg A1AT én gang ukentlig i minst
4 ytterligere uker.

8. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-7, hvori a administrere A1AT fortsetter i minst 100 dager etter en HCT-

prosedyre.

9. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-8, hvori individet administreres minst ett immunsuppressivt middel omfattende
metylprednison, metylprednisolon eller et annet steroidmiddel, spesielt hvori
individet administreres 1-2 mg/kg metylprednison eller metylprednisolon per dag
etter en HCT-prosedyre.

10. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-9, hvori individet er i risiko for a utvikle stadium Il eller IV aGVHD etter HCT.

11. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-10, hvori median serum A1AT-nivaer i individet er over 3,5 mg/ml pa dagen for
HCT-prosedyren og forblir over 3,5 mg/ml i minst 28 dager etter HCT-prosedyren.

12. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-11, hvori topp serum A1AT-nivaer i individet er over 3,5 mg/ml pa dagen for
HCT-prosedyren og forblir over 3,5 mg/ml i minst 28 dager etter HCT-prosedyren.
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13. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-12, hvori individet administreres ytterligere minst ett immunsuppressivt middel
omfattende takrolimus, syklosporin, en annen Kkalsinurininhibitor og/eller

metotreksat.

14. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-13, hvori individet administreres ytterligere mykofenolatmofetil (MMF), et anti-

TNF-antistoff, antilymfocyttglobulin (ATG), og/eller mesenkymale stamceller.

15. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene

1-14, hvori individet gjennomgar et myeloablativt kondisjoneringsregime.

16. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-15, hvori individet gjennomgar et kondisjoneringsregime med redusert

intensitet.

17. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-16, hvori HCT-prosedyren er en allogen HCT-prosedyre.

18. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge krav 17, hvori den allogene
HCT-prosedyren omfatter celler fra (a) en beslektet donor med minst én HLA-
feiltilpasning eller (b) en ubeslektet donor med eller uten minst én HLA-

feiltilpasning.

19. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene

13-18, hvori steroidet administreres minst én gang daglig.

20. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-19, hvori individet lider av leukemi, lymfom, myelom, en genetisk
hematopoietisk lidelse, slik som talassemi, sigdcelleanemi, alvorlig kombinert
immunsvikt, aplastisk anemi, eller myelodysplastisk syndrom, eller fra akutt

myelogen leukemi (AML), akutt lymfoblastisk leukemi (ALL), kronisk myelogen
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leukemi (KML), kronisk lymfoblastisk leukemi (KLL), en myeloproliferativ lidelse,
et myelodysplastisk syndrom, multippelt myelom, non-Hodgkins lymfom,
Hodgkins sykdom, aplastisk anemi, ren rgdcelleaplasi, paroksysmal nattlig
hemoglobinuri, Fanconi-anemi, stor talassemi, sigdcelleanemi, alvorlig kombinert
immunsvikt (SCID), Wiskott-Aldrichs syndrom, hemofagocytisk lymfohistiocytose
(HLH), medfgdte metabolismefeil, slik som mukopolysakkaridose, Gauchers
sykdom, metakromatisk leukodystrofi, adrenoleukodystrofi, epidermolysis
bullosa, alvorlig medfgdt ngytropeni, Shwachman-Diamond-syndrom, Diamond-

Blackfan-anemi eller leukocyttadhesjonsmangel.

21. Alfa-1-antitrypsin (A1AT) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av kravene
1-20, hvori individet ikke har en genetisk A1AT-mangel og/eller ikke tidligere har
mottatt erstatningsterapi mot ALAT-mangel.
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