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Patentkrav

1. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk for & behandle Wilsons sykdom hos en pasient,

der bis-kolin-tetratiomolybdatet blir administrert til pasienten i en fastende tilstand.

2. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 1, der 15 mg bis-kolin-

tetratiomolybdat blir administrert til pasienten én gang daglig.

3. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 1 eller 2, der bis-kolin-
tetratiomolybdatet blir administrert til pasienten som en doseringsform med forsinket
frigjgring, fortrinnsvis der doseringsformen er en tablett eller en kapsel, eller

doseringsformen er en enterisk belagt tablett.

4. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge et av kravene 1 to 3, der pasienten
oppviser en reduksjon i NCCorrigert Slik det er malt etter 24 uker med administrering
sammenliknet med pasientens NCCrorrigert Slik det er malt fgr administrering, s& som en
reduksjon pa minst 20 %, en reduksjon pa minst 35 %, en reduksjon pa minst 50 %, eller
en reduksjon pa minst 75 % i NCCrorrigert Slik det er malt etter 24 uker med administrering

sammenliknet med pasientens NCCrorrigert Slik det er malt fgr administrering.

5. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge et av kravene 1 til 4, der pasienten
oppviser en reduksjon i NCCrorrigert slik det er malt etter 48 uker med administrering
sammenliknet med pasientens NCCrorrigert Slik det er malt far administrering, s& som en
reduksjon pa minst 20 %, en reduksjon pa minst 35 %, en reduksjon pa minst 50 %, eller
en reduksjon pa minst 75 % i NCCrkorrigert Slik det er malt etter 48 uker med administrering

sammenliknet med pasientens NCCrorrigert Slik det er malt far administrering.

6. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 1, der administrering av bis-kolin-
tetratiomolybdat blir modifisert dersom pasienten oppviser:

(1) et nivd av alanin-aminotransferase (ALT) som er minst to ganger ALT-nivdet som blir
oppvist ndr behandling med bis-kolin-tetratiomolybdat begynner,

(2) et nivd av alanin-aminotransferase (ALT) som er minst to ganger den gvre
normalgrensen (ULN),

(3) et hemoglobinniva pa 70 % eller mindre av hemoglobinnivaet som blir oppvist nar
behandling med bis-kolin-tetratiomolybdat begynner,

(4) et blodplatetall p@ 70 % eller mindre av blodplatetallet som blir oppvist nar behandling

med bis-kolin-tetratiomolybdat begynner, eller
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(5) et ngytrofiltall p& 70 % eller mindre av ngytrofiltallet som blir oppvist nar behandling
med bis-kolin-tetratiomolybdat begynner,

der dosen med bis-kolin-tetratiomolybdat blir redusert, og der:

dersom pasienten var pd en dose med 15 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig,
blir dosen redusert til 15 mg bis-kolin-tetratiomolybdat annenhver dag;

dersom pasienten var pd en dose med 30 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig,
blir dosen redusert til 15 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig;

dersom pasienten var pd en dose med 45 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig,
blir dosen redusert til 30 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig;

dersom pasienten var pd en dose med 60 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig,
blir dosen redusert til 45 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig;

dersom pasienten var pd en dose med 75 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig,
blir dosen redusert til 60 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig; eller

dersom pasienten var pd en dose med 90 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig,

blir dosen redusert til 75 mg bis-kolin-tetratiomolybdat én gang daglig.

7. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 6, der administrering med bis-kolin-
tetratiomolybdat blir modifisert dersom pasienten oppviser et niva av alanin-
aminotransferase (ALT) pa minst to ganger den gvre normalgrensen (ULN), der ULN er
30-45 IU/mL, eller der ULN er 34 IU/mL, eller der ULN er 40 IU/mL.

8. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 1, der, dersom pasienten oppviser et
avvikende testresultat, blir bis-kolin-tetratiomolybdatet administrert til pasienten:

(a) med en fgrste dosering som omfatter fra ca. 15 til ca. 90 mg per dag med bis-kolin-
tetratiomolybdat i et fgrste tidsrom, etterfulgt av

(b) med en andre dosering som omfatter minst ca. 15 mg per dag mindre med bis-kolin-

tetratiomolybdat enn den fgrste doseringen i et andre tidsrom.

9. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 8, der:

(i) den fgrste doseringen omfatter ca. 15 mg per dag med bis-kolin-tetratiomolybdat, og
den andre doseringen omfatter mindre enn ca. 15 mg per to dager med bis-kolin-
tetratiomolybdat; eller

(ii) den fgrste doseringen omfatter ca. 30 mg per dag med bis-kolin-tetratiomolybdat, og
den andre doseringen omfatter mindre enn ca. 15 mg per dag med bis-kolin-
tetratiomolybdat; eller

(iii) den fgrste doseringen omfatter ca. 45 mg per dag med bis-kolin-tetratiomolybdat, og
den andre doseringen omfatter mindre enn ca. 30 mg per dag med bis-kolin-

tetratiomolybdat; eller
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(iv) den fgrste doseringen omfatter ca. 60 mg per dag med bis-kolin-tetratiomolybdat, og
den andre doseringen omfatter mindre enn ca. 45 mg per dag med bis-kolin-
tetratiomolybdat; eller

(v) den fgrste doseringen omfatter ca. 75 mg per dag med bis-kolin-tetratiomolybdat, og
den andre doseringen omfatter mindre enn ca. 60 mg per dag med bis-kolin-
tetratiomolybdat; eller

(vi) den fgrste doseringen omfatter ca. 90 mg per dag med bis-kolin-tetratiomolybdat, og
den andre doseringen omfatter mindre enn ca. 75 mg per dag med bis-kolin-

tetratiomolybdat.

10. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 8 eller 9, der det avvikende
testresultatet omfatter:

(i) et nivd av alanin-aminotransferase (ALT) pa (1) minst to ganger et utgangsniva av ALT
slik det er malt for administrering med bis-kolin-tetratiomolybdat, eller (2) mer enn
68 IU/mL; eller

(i) et hemoglobinnivad pa (1) 70 % eller mindre av et utgangsnivd av hemoglobin slik det
er malt for administrering med bis-kolin-tetratiomolybdat, eller (2) 70 % eller mindre av
et normalt hemoglobinniva; eller

(iii) et blodplatetall pa (1) 70 % eller mindre av et utgangs-blodplatetall slik det er malt
fgr administrering med bis-kolin-tetratiomolybdat, eller (2) 70 % eller mindre av et
normalt blodplatetall; eller

(iv) et ngytrofiltall pd (1) 70 % eller mindre av et utgangs-ngytrofiltall slik det er malt fgr
administrering med bis-kolin-tetratiomolybdat, eller (2) 70 % eller mindre av et normalt

ngytrofiltall.

11. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 8, der det avvikende testresultatet
omfatter et nivd av alanin-aminotransferase (ALT) p& minst fem ganger en utgangs-ALT
slik det er malt for administrering med bis-kolin-tetratiomolybdat, og der:

(c) behandling blir avbrutt i et tredje tidsrom mellom trinn (a) og trinn (b) til pasienten
oppviser et nivd av alanin-aminotransferase (ALT) som er mindre enn to ganger utgangs-
ALT-en slik det er malt fgr administrering med bis-kolin-tetratiomolybdat; og eventuelt

der den andre dosen i trinn (b) er 15 mg annenhver dag.

12. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 8, der det avvikende testresultatet
omfatter et niva av alanin-aminotransferase (ALT) pa minst 200 IU/mL, og der:

(c) behandling blir avbrutt i et tredje tidsrom mellom trinn (@) og trinn (b) til pasienten
oppviser et nivd av alanin-aminotransferase (ALT) som er mindre enn 68 IU/mL; og

eventuelt
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der den andre dosen i trinn (b) er 15 mg annenhver dag.

13. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 8, der det avvikende testresultatet
omfatter et hemoglobinniva som er mindre enn 8 g/dL i fravaer av blgdning, og der:

(c) behandling blir avbrutt i et tredje tidsrom mellom trinn (a) og trinn (b) til pasienten
oppviser et hemoglobinnivd som er likt hemoglobinnivdet slik det er malt fgr
administrering med bis-kolin-tetratiomolybdat; og eventuelt

der den andre dosen i trinn (b) er 15 mg annenhver dag.

14. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 8, der det avvikende testresultatet
omfatter et blodplatetall p& mindre enn 30 000/uL, og der:

(c) behandling blir avbrutt i et tredje tidsrom mellom trinn (a) og trinn (b) til pasienten
oppviser et blodplatetall som er likt blodplatetallet slik det er malt fer administrering med
bis-kolin-tetratiomolybdat; og eventuelt

der den andre dosen i trinn (b) er 15 mg annenhver dag.

15. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge krav 8, der det avvikende testresultatet
omfatter et ngytrofiltall p& mindre enn 1,0 x 103/uL, og der:

(c) behandling blir avbrutt i et tredje tidsrom mellom trinn (a) og trinn (b) til pasienten
oppviser et ngytrofiltall som er likt ngytrofiltallet slik det er malt fgr administrering med
bis-kolin-tetratiomolybdat; og eventuelt

der den andre dosen i trinn (b) er 15 mg annenhver dag.

16. Bis-kolin-tetratiomolybdat til bruk ifglge et av kravene 4 til 15, som ytterligere
omfatter & male minst én av pasientens:

a) niva av NCCkorrigert;

b) niva av alanin-aminotransferase (ALT);

c) hemoglobinniva;

d) blodplatetall; og

e) ngytrofiltall.
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