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Enclosed is a translation of the patent claims in Norwegian. Please note that as per the Norwegian Patents Acts,
section 66i the patent will receive protection in Norway only as far as there is agreement between the translation
and the language of the application/patent granted at the EPO. In matters concerning the validity of the patent,
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Patentkrav

1. Forbindelse valgt fra Forbindelse I:

\N

\\ /,

deutererte derivater av Forbindelse I, og farmasgytisk akseptable salter derav.
2. Forbindelse ifglge krav 1, hvor forbindelsen er:

(a) Forbindelse I; og/eller

(b) et kaliumsalt, et natriumsalt eller et kalsiumsalt.

3. Forbindelse ifglge krav 1, hvor det deutererte derivat av Forbindelse I er
valgt fra:

Forbindelse Ia:

D2C~cp,

| ™ ,{O @]
N’)\N’S

H

Ia,
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Forbindelse Ib:

Forbindelse Ic:

I °

Forbindelse Id:

og farmasgytisk akseptable salter derav.
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4, Farmasgytisk sammensetning omfattende en forbindelse ifglge et hvilket

som helst av kravene 1 til 3 og en farmasgytisk akseptabel baerer.

5. Forbindelse ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 3, eller
farmasgytisk sammensetning ifslge krav 4, for anvendelse i en fremgangsmate
ved behandling av en CFTR-mediert forstyrrelse, hvor den CFTR-medierte

forstyrrelse er CF.

6. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 4, eller forbindelse eller
sammensetning for anvendelse ifglge krav 5, hvor forbindelsen er Forbindelse I

eller et farmasgytisk akseptabelt salt derav.

7. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 4 eller 6, ytterligere

omfattende én eller flere forbindelser valgt fra:

Forbindelse IT:
N
9]
SO Y D) Koo
(] F N
\KOH

OH
11,
Forbindelse III:
OH
Q o /l
- ] =
| P H
N
H

Forbindelse T1I-d:
OH CD4

CD;
DD/UY:D;,
CL T
H
N o
H

111-d, 09
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4
Forbindelse IV:
0 OH
N__N
F z
X o K
(]
v,

og farmasgytisk akseptable salter av Forbindelsene II, III, III-d og IV.

8. Forbindelse eller sammensetning for anvendelse ifglge krav 5 eller 6,
hvor fremgangsmaten ytterligere omfatter 8 administrere én eller flere

forbindelser valgt fra:

Forbindelse IT1:

OH
i1,
Forbindelse III:
OH
o o /I
X NN
I A I H
M
H
111,
Forbindelse III-d:
OH CDj,

I11-d, og
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Forbindelse IV:

H
. DO N le
> I
v,

og farmasgytisk akseptable salter av Forbindelsene II, III, III-d og IV.

9. Farmasgytisk sammensetning ifglge krav 7, hvor den farmasgytiske

sammensetning omfatter:
5 (a) Forbindelse I og Forbindelse III eller Forbindelse III-d; eller

(b) Forbindelse I, Forbindelse II, og Forbindelse III eller Forbindelse
III-d.

10. Forbindelse eller sammensetning for anvendelse ifglge krav 8, hvor

fremgangsmaten omfatter 8 administrere:
10 (a) Forbindelse I og Forbindelse III eller Forbindelse III-d; eller

(b) Forbindelse I, Forbindelse II, og Forbindelse III eller Forbindelse
III-d.

11. Fremgangsmate ved fremstilling av Forbindelse I ifglge krav 1,

omfattende a:

15 (D) omsette forbindelse 8:
Cl
~N
N
SR O‘\S”O CO,H
RCH

8

med forbindelse 3:
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6
NH
HO
3
for & danne Forbindelse I; eller
(ii)
a) omsette forbindelse 8 med forbindelse 3, og deretter behandle
5 med HCI for & danne forbindelse 9:
DY
.HClI
0
~N
&2
NN o CO2H
H |
Pz
97
og
b) omvandle forbindelse 9 til Forbindelse I.
12. Fremgangsmate ifglge krav 11, hvor:
10 (i) forbindelse 8 fremstilles ved a
a) omsette forbindelse 7:
Cl
L
N7 “NH,
7

med metyl-3-klorsulfonylbenzoat og en fgrste base,
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7
b) behandling med en andre base, og
c) behandling av reaksjonsblandingen med HCI for & danne
forbindelse 8; og/eller
(i) forbindelse 3:
NH
HO

5 3

fremstilles ved & omsette forbindelse 1:

>}NH2
HO

1
med forbindelse 2:
(@)
2
10 for & danne forbindelse 3.
13. Fremgangsmate ved fremstilling av Forbindelse Ia ifglge krav 3,
omfattende &8 omvandle forbindelse 20:
D2C~cp,

5

| v P
N/)\N)S\O/CozH

20
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til forbindelse Ia.

14. Fremgangsmate ifglge krav 13, hvor forbindelse 20 fremstilles ved a

omsette forbindelse 19:

NH, .HCI
0

~N

@) ,0
N/)\N,‘\s’ CO,H
T

19

og forbindelse 17:

for & danne forbindelse 20.

15. Fremgangsmate ifglge krav 14, hvor forbindelse 19 fremstilles ved a

omvandle forbindelse 18:

NHBoc
0]

[N Q0

7

W
7 N/S\©/002H
H

18
til forbindelse 19, valgfritt hvor forbindelse 18 fremstilles ved a

a) omsette forbindelse 8 med forbindelse 1:

NO/EP3946595
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9

>37NH2
HO

1
b) omvandle produktet fra trinn a) til forbindelse 18.

16. Fremgangsmate ifglge krav 14, hvor forbindelse 17 fremstilles ved &

omvandle forbindelse 16:

ch_CDz
OH
5 16
til forbindelse 17.
17. Fremgangsmate ifglge krav 16, hvor forbindelse 16 fremstilles ved &
omvandle forbindelse 15:
ch_CDZ
O
15
10  til forbindelse 16.
18. Fremgangsmate ifglge krav 17, hvor forbindelse 15 fremstilles ved &

omvandle forbindelse 14:
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10
D> Do
I/C C—
O
14
til forbindelse 15.
19. Fremgangsmate ifglge krav 18, hvor forbindelse 14 fremstilles ved &
omvandle forbindelse 13:
D, D
.C_ C~
HO $ OH
O
13
til forbindelse 14.
20. Fremgangsmate ifglge krav 19, hvor forbindelse 13 fremstilles ved 3

omvandle forbindelse 12:

12

til forbindelse 13.

NO/EP3946595
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21. Fremgangsmate ifglge krav 20, hvor forbindelse 12 fremstilles ved &

omsette forbindelse 11:

Br

A

11

med diisopropylpropandioat for & danne forbindelse 12.

5 22. Fremgangsmate ifglge krav 21, hvor forbindelse 11 fremstilles ved 3

omvandle forbindelse 10:

OH

el

10

til forbindelse 11.

23. Fremgangsmate ved fremstilling av Forbindelse Ib ifglge krav 3

10 omfattende @ omvandle forbindelse 22:

ch
c:D2
NH" HCl

\\ //

UCOZH

til forbindelse Ib.

24. Fremgangsmate ifglge krav 23, hvor forbindelse 22 fremstilles ved &

omsette forbindelse 19 med forbindelse 21:

NO/EP3946595
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D c/' E
2 >ch2
o}

21

for & danne forbindelse 22, valgfritt hvor forbindelse 21 fremstilles ved a
omvandle forbindelse 2 til forbindelse 21.

25. Fremgangsmate ved fremstilling av Forbindelse Ic ifglge krav 3,
5 omfattende 38 omvandle forbindelse 23:

>}NH Hcl
0
A CO,H
N UT
23

til forbindelse Ic, valgfritt hvor forbindelse 23 fremstilles ved & omsette
forbindelse 19 med forbindelse 2 for 8 danne forbindelse 23.

26. Fremgangsmate ved fremstilling av Forbindelse Id ifglge krav 3:
s

10 1d

omfattende @8 omvandle forbindelse 35:

NO/EP3946595
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£

~N
CDs3 | N O\\ 0
N/)\N/s CO,H
T
CD,
35
til forbindelse Id.
27. Fremgangsmate ifglge krav 26, hvor forbindelse 35 fremstilles ved &
omsette forbindelse 34:
Cl
~N
CD3 | N O\\ ,/O
N/)\N/s CO,H
Y
CDs4
5 34

med forbindelse 3*HCI:

NH
HO HCl
3-HCI
for & danne forbindelse 35.
28. Fremgangsmate ifglge krav 27, hvor:

10 a) forbindelse 34 fremstilles ved & omvandle forbindelse 33:

NO/EP3946595
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Cl

~
N
Pa%
NSNS CO,Me
H
CDs

33

CDs

til forbindelse 34; og/eller

b) forbindelse 3-HCI fremstilles ved & behandling av forbindelse 3
med HCI for & danne forbindelse 3-HCI.

5 29. Fremgangsmate ifglge krav 28, hvor forbindelse 33 fremstilles ved &

omsette forbindelse 32:

med metyl-3-klorsulfonylbenzoat for 8 danne forbindelse 33.

30. Fremgangsmate ifglge krav 29, hvor forbindelse 32 fremstilles ved &

10 omvandle forbindelse 31:

Cl
I
N/ N,Boc
CD; Boc
31
til forbindelse 32.
31. Fremgangsmate ifglge krav 30, hvor forbindelse 31 fremstilles ved &

omsette forbindelse 5:
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Cl

B
Cl N/)\N,Boc

Boc

med forbindelse 30:

CD; OH
OH
CDs
30

for & danne forbindelse 31.

5 32. Forbindelse valgt fra forbindelse 8:

forbindelse 18:

NO/EP3946595
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forbindelse 19:

NH, .HCI
o)

N2
N/)\H/S\Q/COZH

19

2
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deutererte derivater derav, og farmasgytisk akseptable salter av hva som helst

av det ovennevnte.
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