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Patentkrav

1. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller
solvat derav) for anvendelse ved behandling av arvelig angiogdem (hereditary
angioedema, HAE) ved behov omfattende a: oralt administrere forbindelsen med
formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller solvat derav) til en pasient

som har behov for det, ved behov,

o)
N
= N =
N H
\ N \CH3 CHs

Formel A

2. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 1,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller
solvat derav) er for anvendelse ved behandling av et akutt anfall av arvelig
angiogdem (HAE) ved behov og administreres oralt ved behov ved gjenkjennelse av

et symptom pa et akutt HAE-anfall.

3. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 2,

hvor symptomet pa et akutt HAE-anfall som gjenkjennes, er minst ett av: hevelse
av vev; utmattelse; hodepine; muskelsmerter; prikking i huden; magesmerter;
kvalme; oppkast; diaré; problemer med & svelge; heshet; kortpustethet og/eller

humgrsvingninger.

4, Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 2 eller 3,
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hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller
solvat derav) administreres oralt ved behov innen 1 time fra symptomet pa et akutt

HAE-anfall gjenkjennes.

5. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 2 til 4,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller
solvat derav) administreres oralt ved behov innen 30 minutter, innen 20 minutter,
innen 10 minutter eller innen 5 minutter fra symptomet pa et akutt HAE-anfall

gjenkjennes.

6. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 2 til 5,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt eller solvat

derav) administreres oralt ved behov i prodromalfasen av et akutt HAE-anfall.

7. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 6,

hvor symptomet som gjenkjennes, er minst ett av: en svak hevelse, magesmerter

eller rgdhet i huden.

8. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 7,

hvor symptomet som gjenkjennes, er erythema marginatum.

9. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 1 til 8,

hvor behandlingen forkorter varigheten av det akutte HAE-anfall.

10. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 6,
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hvor behandlingen hindrer det akutte HAE-anfall i 8 utvikle seg til hevelsesstadiet
av et akutt HAE-anfall.

11. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 1,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller
solvat derav) administreres oralt ved behov for a profylaktisk redusere

sannsynligheten for et akutt HAE-anfall.

12. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 11,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller
solvat derav) administreres oralt ved behov nar det er forventet at et akutt HAE-

anfall vil bli indusert.

13. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 12,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller
solvat derav) administreres oralt ved behov ndr det er forventet at et akutt HAE-

anfall vil bli indusert av fysiske traumer og/eller stress.

14. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 13,

hvor det forventes at et akutt HAE-anfall vil bli indusert av de fysiske traumer av en
tannbehandling og/eller den psykiske pakjenningen forbundet med en

tannbehandling.

15. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 11 til 14,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) administreres oralt ved behov for 8 forhindre et akutt HAE-anfall.
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16. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de forutgdende krav,

hvor forbindelsen (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller solvat derav)
administreres som oral doseringsform omfattende: (i) forbindelsen (eller et
farmasgytisk akseptabelt salt og/eller solvat derav), og (ii) farmasgytisk akseptable

eksipienser.

17. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 16,

hvor den orale doseringsform er en tablett omfattende mikrokrystallinsk cellulose
som fortynningsmiddel, kroskarmellosenatrium som desintegrasjonsmiddel,
polyvinylpyrrolidon som bindemiddel og valgfritt magnesiumstearat som

smgremiddel.

18. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de forutgdende krav,

hvor forbindelsen (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller solvat derav) (i)
hemmer plasmakallikrein, (ii) reduserer spaltningen av plasmaprekallikrein, og/eller

(iii) reduserer genereringen av Faktor XIla fra Faktor XII.

19. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 18,

hvor det administreres en slik dose av forbindelsen med formel A (eller et
farmasgytisk akseptabelt salt og/eller solvat derav) til pasienten at pasientens
plasma har en konsentrasjon av forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk

akseptabelt salt og/eller solvat derav) pa minst 500 ng/mL.

20. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 19,

hvor det administreres minst 60 mg av forbindelsen med formel A (eller et

farmasgytisk akseptabelt salt og/eller solvat derav) til pasienten.
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21. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de forutgdende krav,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) blokkerer kontaktsystemaktivering i opptil seks timer.

22. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de forutgdende krav,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) administreres i en daglig doseringsmengde mellom 5 mg og 2000 mg.

23. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de forutgdende krav,

hvor forbindelsen med formel A administreres i en daglig doseringsmengde mellom
100 mg og 1500 mg, mellom 300 mg til 1800 mg, mellom 100 mg og 1400 mg per
dag, mellom 200 mg og 1200 mg, mellom 300 mg og 1200 mg, mellom 600 mg og
1200 mg, mellom 450 mg og 900 mg, mellom 500 mg og 1000 mg, mellom 450
mg og 600 mg, mellom 500 mg og 700 mg, mellom 800 mg og 1000 mg per dag,
mellom 900 mg og 1400 mg, eller mellom 900 mg og 1200 mg.

24. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge et hvilket som helst av de forutgdende krav,
hvor den daglige doseringsmengden administreres til pasienten i to
doseringsmengder innen en 24-timers tidsperiode fra tidspunktet hvor den fgrste

doseringsmengde tas.

25. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 24,
hvor de to doseringsmengder administreres samtidig, atskilt eller sekvensielt.

26. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 24 eller 25,
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hvor den andre doseringsmengde administreres innen mellom 2 og 6 timer fra den

fgrste, fortrinnsvis mellom omtrent 3 og 6 timer fra den fgrste doseringsmengde.

27. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 24 eller 25,

hvor den andre doseringsmengde kan administreres minst omtrent 6 timer etter

den fgrste doseringsmengde.

28. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 1 til 23,

hvor forbindelsen med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) administreres til pasienten som tre doseringsmengder per dag.

29. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 28,

hvor de tre doseringsmengder administreres samtidig, atskilt eller sekvensielt.

30. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 28 eller 29,

hvor andre og tredje doseringsmengde kan administreres minst omtrent 6 timer

etter forrige doseringsmengde.

31. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge hvilket som helst av kravene 21 til 30,

hvor hver doseringsmengde omfatter omtrent 600 mg av forbindelsen med formel
A.

32. Forbindelse med formel A (eller et farmasgytisk akseptabelt salt og/eller

solvat derav) for anvendelse ifglge krav 31,

hvor hver doseringsmengde administreres som to tabletter, hver omfattende

omtrent 300 mg forbindelse med formel A.
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