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1-Deoksinojirimicin (1-DNJ), n-butil deoksinojirimicin (NB-DNIJ), ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol i
u€inkovita koli¢ina nadomjesne terapije enzimom humane rekombinantne kisele o-glukozidaze za uporabu u
postupku lije€enja Pompeove bolesti kod Covjeka; pri ¢emu:

se 1-DNJ, NB-DNI ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol primjenjuje u koli€ini od 250 mg ili 600 mg, te se
primjenjuje od 4 sata prije, do neposredno prije primjene nadomjesne terapije enzimom humane rekombinantne
kisele a-glukozidaze.

Komplet za lijeCenje Pompeove bolesti kod Covjeka kao subjekta, te komplet sadrzi 250 mg ili 600 mg 1-
deoksinojirimicina (1-DNJ), n-butil deoksinojirimicin (NB-DNJ), ili njihovu farmaceutski prihvatljiva sol, i
uc¢inkovitu koli€inu nadomjesne terapije enzimom humane rekombinantne kisele o-glukozidaze, pri ¢emu se 1-
DNIJ, NB-DNJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol primjenjuje oko 4 sata prije, do neposredno prije primjene
nadomjesne terapije enzimom humane rekombinantne kisele a-glukozidaze.

1-DNIJ, NB-DNJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol, i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne
kisele o-glukozidaze za uporabu prema patentnom zahtjevu 1, pri ¢emu se 1-DNJ, NB-DNIJ, ili njihova
farmaceutski prihvatljiva sol primjenjuje oko 1 sat prije primjene nadomjesne terapije enzimom humane
rekombinantne kisele o-glukozidaze.

Komplet za uporabu prema patentnom zahtjevu 2, pri ¢emu se 1-DNJ, NB-DNIJ, ili njihova farmaceutski
prihvatljiva sol primjenjuje oko 1 sat prije primjene nadomjesne terapije enzimom humane rekombinantne kisele
o-glukozidaze.

1-DNJ, NB-DNJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol, i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne
kisele a-glukozidaze za uporabu prema patentnom zahtjevu 1, pri ¢emu pacijent posti u vremenskom periodu od
0,5 do 4 sata prije i zavr§ava 0,5 do 4 sata nakon primjene 1-DNIJ, NB-DNI, ili njihove farmaceutski prihvatljive
soli.

1-DNIJ, NB-DNJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol, i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne
kisele o-glukozidaze za uporabu prema patentnom zahtjevu 5, pri ¢emu pacijent posti tijekom najmanje 2 sata prije
i najmanje 2 sata nakon primjene 1-DNJ, NB-DNI, ili njihove farmaceutski prihvatljive soli.

1-DNJ, NB-DNJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol, i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne
kisele o-glukozidaze za uporabu prema patentnom zahtjevu 1, pri ¢emu se 1-DNJ, NB-DNIJ, ili njihova
farmaceutski prihvatljiva sol primjenjuju oko 2 sata prije primjene nadomjesne terapije enzimom humane
rekombinantne kisele o-glukozidaze.

1-DNIJ, NB-DNJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol, i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne
kisele o-glukozidaze za uporabu prema patentnom zahtjevu 6, pri ¢emu se 1-DNJ, NB-DNIJ, ili njihova
farmaceutski prihvatljiva sol primjenjuju oko 1 sat prije primjene nadomjesne terapije enzimom humane
rekombinantne kisele a-glukozidaze.

1-DNJ, NB-DNJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol, i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne
kisele o-glukozidaze za uporabu prema patentnom zahtjevu 1, pri ¢emu human nadomjesna terapija enzimom
humane rekombinantne kisele o-glukozidaze je alglukozidaza alfa.

1-DNIJ, NB-DNJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol, i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne
kisele a-glukozidaze za uporabu prema patentnom zahtjevu 1, pri emu se pacijentu daje druga doza 1-DNJ, NB-
DNIJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol izmedu primjene nadomjesne terapije enzimom humane
rekombinantne kisele o-glukozidaze i oko 4 sata nakon toga.

1-DNJ, NB-DNI, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne
kisele o-glukozidaze za uporabu prema bilo kojem od patentnih zahtjeva 3, 7, ili §, pri ¢emu se 1-DNJ, NB-DNI ili
njihova farmaceutski prihvatljiva sol i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne kisele o-glukozidaze
primjenjuju svakih 1 do 4 tjedana.

1-DNJ, NB-DNJ, ili njihova farmaceutski prihvatljiva sol, i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne
kisele o-glukozidaze za uporabu prema patentnom zahtjevu 11, pri ¢emu se 1-DNJ, NB-DNIJ, ili njihova
farmaceutski prihvatljiva sol i nadomjesna terapija enzimom humane rekombinantne kisele o-glukozidaze
primjenjuju svaka 2 tjedna.
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