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  에  고 쓰   상   가지고 다.    들

 포 고, 각각     승  드  갖 다.  어  에  

검사 결과에 라 간질  1 처  승  에게   고, 간질  후  처  승
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시    Dravet 후 과 같  간질 또  내  간질    료에 다.
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청

청  1 

간질  지   상(symptom)  료   루라민 또  그   허  염(salt)

포  어  시 ,

에  주  상  비     포    비 , 각각  

 루라민 또  그   허  염  1 처    (medication) 승  

드  가지  상    비;

통신 트워크에 결   상   갖   어 , 상   어  상  트워크

통  상    비에  고 쓰   상    비에 결  상   어 ;

루라민 또  그   허  염  그 에    시 ;

 포 고,

상  시   어  상    시 에   재고  니 도  그래 고, 상  

 시  루라민 또  그   허  염   어 도   그래 고;

상   어  상  트워크  통  상    비  그리고 상    비  

 신  신  어 고, 상      고, 상   주 에  상  

루라민 또  그   허  염  신  고;

상   어   심 (echocardiographic) 상진단(imaging) 검사  미리  특  에 

 루라민 또  그   허  염  1 처  1 승  상  트워크  통  도

그래 고;

상  승   상   심  상진단 검사  결과에 고,

상   어  에  상  루라민 또  그   허  염  사  승  시간

간  고, 상  에  가 루라민 또  그   허  염  승  에 상  

에  후  검사 결과가 신  것   상  에  후  심  상진단  링 도

 그래 고;

가 , 상   어  후  검사 결과에 라 가  처 , 처  변경  처  단에  

 승  것  택   취 도  그래  것  특징   루라민 또  그

 허  염  포  어  시 .

청  2 

1 에 어 ,

상   어  루라민 또  그   허  염에  여량; (volume); 운트; 생

(regime); 도    사  시간 간에  처   보  승 도  그램 고; 가

상   어  상  에  후  검사   것  특징   루라민 또  그  

 허  염  포  어  시 .

청  3 

2 에 어 , 

상   어  미래  검사 결과  고 미리 진  참 여  검사  고리

도  그래  것  특징   루라민 또  그   허  염  포  어
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시 .

청  4 

1 에 어 ,

상   어  각 에  검사 결과    포맷  규 도  그래 고, 상  

포맷  각 에  검사  드들과 ; 상   어  시간 경과에  각 에 

검사 결과  고 각 에   타내   생 도  그래  것  특징  

루라민 또  그   허  염  포  어  시 .

청  5 

1 에 어 , 

상   어 ,

 니 링  니 링 고;

 료    집 고;

집  상   고;

료에    고; 

 생과  ;

도  그래  특징   루라민  또  그   허  염  포  어

시 .

청  6 

1 에 어 ,

 건강  니 링   상  에  거  착    , , 심

도(ECG), 심 ,  산 , 도  폐  루어진 그룹  택  보    

비  상     포 고,

상    상   어  가  포맷   독  공 도  열  것  특징

  루라민 또  그   허  염  포  어  시 .

청  7 

1 에 어 ,

   상   어 에  사 어 상  에   검진  상  

에   처  변경  어도  고; 가 ,

상    비   료 가들   포 고, 상   어  간질 에

 상  료 가  평  타내   상   드  시  상  료 가  승

 것  특징   루라민 또  그   허  염  포  어  시 .

청  8 

1 에 어 , 상  간질  지   Dravet 후  것  특징   루라민 또  그  

 허  염  포  어  시 .

청  9 

간질  지   상  료    포  어  시 ,

에  주  상  비     포    비 , 각각  

 루라민 또  그   허  염  1 처     승  드  가지
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상    비;

통신 트워크에 결   상   갖   어 , 상   어  상  트워크

통  상    비에  고 쓰   상    비에 결  상   어 ;

루라민 또  그   허  염  그 에    시 ;

 포 고,

상   어  상  트워크  통  상    비  그리고 상    비  

 신  신  어 고, 상      고, 상   주 에  루라민

또  그   허  염  신  고;

상   어   심  상진단 검사  미리  특  에  루라민 또  그  

 허  염  1 처  1 승  상  트워크  통  도  그래 고;

상  승   상   심  상진단 검사  결과에 고;

상   승  드에 루라민 또  그   허  염  후  처   허  에

상  에  후   검사  링 도   그램 고, 상  후   검사  심  상진

단 검사 고;

상   어  에  상  루라민 또  그   허  염  사  승 고 그 

후에 상  에  가 루라민 또  그   허  염  승  에 상  에  후

검사 결과가 신  것   시간 간  도  그래 고;

상   어  후  검사 결과에 라 가  처 , 처  변경  처  단에    승

 것  택   취 도  그래 고;

상  시   어  상    시 에   재고  니 도  그래 고, 상  

 시  루라민 또  그   허  염   어 도   그래 고;

상   어  루라민 또  그   허  염에  여량; (volume); 운트; 생

(regime); 도    사  간에  처   보  승 도  그램 고; 

상   어  상  에  후  검사  고;

상   어  각 에  검사 결과    포맷  규 도  그래 고, 상  

포맷  각 에  검사  드들과 ; 가  상   어  시간 경과에  각

에  검사 결과  고 각 에   타내   생 도  그래  것  특

징    포  어  시 .

청  10 

삭

청  11 

삭

청  12 

삭

청  13 

삭

청  14 

삭
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청  15 

삭

청  16 

삭

청  17 

삭

청  18 

삭

청  19 

삭

청  20 

삭

청  21 

삭

청  22 

삭

청  23 

삭

청  24 

삭

청  25 

삭

청  26 

삭

청  27 

삭

청  28 

삭

청  29 

삭

청  30 

삭
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청  31 

삭

청  32 

삭

청  33 

삭

 

   

본   포 어   어 시 에  것 다.[0001]

 경  

( 개)[0002]

간질  재  (recurrent  seizure)에  민감 에  마킹  뇌 상태 다. 생시 상(birth[0003]

trauma),  주산 (perinatal)  감염,  산  결 ,  염  질 ,  독  취,  뇌 ,   (inherited

disorder) 또  퇴  질 (degenerative disease),  상(head injury) 또  상, 사 (metabolic

disorder), 뇌  사고   단 상(alcohol withdrawal) 등  포 (그러  에 지 )

많  간질  원  다.

특  다  (subtype)  간질  다.  들  Meritt's Neurology(12th Edition)  참 라. 당[0004]

업  상   간질  상  극에  고, 상  생  경 에  ,  또

 경  상  원  갖 다  것  식  것 다.  취 (addressee)  또   간질

그것들  도(severity)에 라 상 다  것  식  것 다.

간질  심각    Dravet 후 다. Dravet 후  (infancy)  시   간질[0005]

귀 고  태 다. 에, 가 간  경험 다. 2 차에 , 가    

생  시   개  복  뇌  산 (cerebral  hypoxia)   달  감 (development

decline)   다. 것  언어  운동 (motor skill)  열  달  가 다.

Dravet 후  고   루에 여러 차   킬  다. 간질  Dravet 후  [0006]

에  사망  래  가  훨   고; Dravet 후  진단    10 ~ 15%가 , 특  2

에  4  사 에 에  사망 다. 또   과 달(orthopedic development) ,    만

 감염  포  많   질  험  다.

특  Dravet 후    특  경  상태(status epilepicus)에 게 처   다.  가 고[0007]

다루  든 상태   원  포 여 각   개    상  다. 경

 상태    다. 또 , 뇌 산 과 연 어 뇌 직에 상   도 다. Dravet 후

 고   빈  원  뿐만 니라 가   간병 에게도  고통 럽다.

Dravet 후  에도, 경  상태에  특징지어지  동등   도  간질  많  다   [0008]

다.

가 진단 고 료  시 에 가  또  지역  차 가 지만,  상태  상  타내  [0009]

 처 에  그들  지역  료 사 (또  심 고  상  경우, 지역 병원 또  병원)에  보여질 것

다. 그런다  진단  ( 마도 에게 뢰  후) 루어지고, 그리고 료 사가  처

(prescription)  통  루어질 것 다.  그런다  처   공   동 게 다. 만

질 (chronic condition)  경우, 복 처  사( 상 가가 님)가 공 고 에  같  

처리 다.

러  시  많  공통 상태  료   고 과    지만, 가  [0010]
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 것  지연 거  /또  못   공  결과  래    재   상  여  많

 다.

 들 ,  료 시 시 진   다. 또 , 게 진단  경우에도, 당 진단   [0011]

못 거  사가 처  못 거    없게  것  생   다. 또 ,  

  가   동  거 , 또    재보  후 에  돌  가

 가 생   다.

간질 , 특  심  간질  경우, 그러  지연   주 심각  결과  래   다. 라[0012]

간질 가 신뢰   고 과  료 도  보  시  다. 재 지, 가들  간질

료   그러  시  개 지 다고 믿 다. 그러  다  건  료 리   시  가

개 어 다.  들 , Xyrem Success Program for Patients  참   다. Xyrem( 시 트 트 )

  (narcolepsy)  료에  사 다.   체  크리에   또  ' 트  강간(date-

rape)' 마  사 었 므  Xyrem Success Program   가지  Xyrem  게 득  것

지  것 다.  시 에   내  www.xyrem.com/patient-success-program에    

다. 시  다  태  또  미  특허 7668730 , 7765106 , 7765107 , 779717 , 7895059

, 8263650 , 8457988 , 8589182   8731963 에 개시 어 다.

Thalidomid 그램  주  단계   우 차트가 도 1에  다.  그램  많   [0013]

에 간질 에게  처  사 에 지 다.

첫째, 사들  등  경우 당  상태  료  진단 경험에 계없   그램  든 사에게[0014]

열  다. 보다  심각  상  가진 상태에  것  가 지 지만, 러  근 식  간질, 특

 심각   간질  료에   것  다.

 째 , 시  사  사 사  에 크게 ,  가 고,  들  가 못[0015]

  경우,     없  경우, 사  에  보낸 가 지연  경우 등에 가

다.

또 , 가  상태  진단   달   사 에  많  시간  걸리  단계가 어  다.[0016]

 료  리  시  또 다   Thalidomid REMS 그램 다. 탈리도미드(thalidomide)  새[0017]

진단  다  골   등도에   결 (Erythema Nodosum Leprosum)  료에 사 다. 

시 에   내  http://www.thalomidrems.com/에    다. 시  다  태  또

미  특허   6045501,  6315720,  6561976,  6561977,  6755784,  6869399,  6908432,  7141018,  7874984,

7959566, 8204763, 8315886, 8589188  8626531에 개시 어 다.

 내

결  과

 그램  주  단계   도가 도 2에 공 다.  그램  다  태들  간질 에게[0018]

 처  사 에 다. 첫째,  그램  사들  등  경우 당  상태  

료  진단 경험에 계없   그램  든 사에게 열  다. 가 ,   등 여 

 Thalidomid  처   다.  상   상  식   고 처리   므

 가   다. 라 , 러  시  규  당 에  가  상 에 다  것  

지만, 가  간질  연  어에 연  특  에 여 간질  료  리  

지   다  것  견 다.

과  결 단

본원  태  간질  료 또  시  포  어  시  포 다. 상  시  [0019]

  상   에  고 쓰    상   비   어  포

  , 상       포 고, 각    승  

드  포 , 상   어  간질  1 처  승  에   검사 결과에 

여 에게 고 간질   상  후  처  승  에 에   상  후  검사
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 링 다.

본   시      간질  /또   들  Dravet  Syndrome과  같  [0020]

(refractory) 간질과 같  간질  료, /또  연   가지   리에 특    

다. 상   어  특   또   에     것 또    포

1 또  가 처  승   다: 여량; (volume); 운트; 생(regime); 도 /또   

 사  간.  어    검사 결과가 없고, 거  /또  지   포

맷  경우 승   지   다. 상   어  에   검사 /또  에  

 상  후  검사  지시 /또    다.  특  검사   리  특   

컨트 러가    것 또  그    지 도  허   다: 검사 ; 검사 건/

; /또  검사 결과  포맷. 가  또  , 상   어  검사    

상  당사  어/승   다.

처  승 뿐만 니라      검사    집 식 어   에 [0021]

 것 지만   에게  건강상  생시킬    포  어  

특  리 다고 었다. 러  집 식 어  또   상  간질 상태  진  경우  감 시키거

  다. 것  간에 걸쳐  상   생리  상  킬 가   에

결  것  다.

검사 결과에   포맷  규   어  시에 ,  포맷   검사  드 /[0022]

또     포맷과   다. 것  지 지  가  도  동  /또

에   포 어  허   다.

 시에 ,  어  /또    에   처  승    상  검사[0023]

 계 값  포   다.  어  또     처  /또  처  여량/

생  승  지 여     상  컴퓨   또  고리  포   다.  어

 시간 경과에 라  상  에  검사 결과  여  상  검사  드에  

또   생   다.  어  미래  검사 결과 또   상   사  시 리  

고 /또   상  미리 진  참 여  검사    다.

러  어   들  에게 과 지 거  재  운 것   경우  처[0024]

 거  단   도    가   료 결과에   가 게  매우 

다. 가  또  , 러   어 시    또  에   습

  게 여, 어 시  체가 사 에 라 개   게 다. 러  특징  어 그램, 처

승   지  개  /또   가 지식    도    

다.

상   고 여, 시 ,  /또     상    개 고 /또[0025]

 연  어 그램  리   연  도  역    다. 또  본원에   

보     에  미  식 (Food and Drug Administration), 럽 

청,   건강 리  규  당 (Medicines and Healthcare Products Regulatory Agency), 또  사

과 같  규  당  포  규  에   내보내도  허   다.

어   들  규   /또  연  트  또  타 에 어 그램  통계,  또  결과[0026]

보고 도  허   다. 라   들  규  포맷   그러    지 리  본 

에   특징    다.

본  다  실시 에 , 후  검사   검사  상   다. 후  검사  생리  검사 [0027]

/또   검사  포   다.

 어 ,  들   검사 결과  거  처  승  거  또  에 / 에 [0028]

 승  처  달/  시에,    상  후  검사  링   다(  들 ,

동 ).  어  특  시간/ 짜 /또  후  검사가  간  링   다. 후  검

사  시   승  처  사  간 내에 다.

 어   들 , 그 후에   후  사 시간  승    에   후  검[0029]

사 결과가  가  경우  같 , 에   사  승   또  후  시간  
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 다.  시에 ,   들 .  또  사  복 처  청  타   어 에  

 시간에  체크  것 고,  도  니 링  게 허   다.

 어  후  검사 결과에 라  복 처  승   다.  어   검사 결과[0030]

 후  검사가  지 처  /또  승  시간  변경   다.

 시에 ,  검사 결과가 에게 가  경우에만   에 생   다.[0031]

에  미리 진 포맷 또   택  검사  드가  어 에  신 지 다 ,

에   것   어 에  지   다. 처  승    에 

 진료(vet)       들  간  에  개  가 허가 지  처  

게 지 도  보   (fail-safe)  다.  /또  후   검사  어  

  어  과 결 ,   진단    리   특  엄격  시  공

다.

어  처  승  고 /또  연   체 또  (affiliated)  통  포[0032]

 다.  들   시간/ 짜  포  에     어 에 공   다.

상   특   또  달  처   에    것 또    타내

 포   다: 여량; ; 운트; 생; 도 /또   사  간. 라 , 달  

  어 에  검   다.

 어  에게  처  달  시   다.  각 에   상  달[0033]

주  드  포   다. 달  에게 직  루어질  거  /또  처  사  포 지  

다. 라 ,  어   집 식  역    다. 가  또  ,  어

  처  승  어  공 여  에게 처   에게 공 지 여  지시   

다. 각각    본 에  처  포  허  에 상   어 에  승  

  다.

 후   검사   상 상태 변 에  검사  포  도 거  포 지   다. 상[0034]

 후   검사   상  특    /또  에  평가  포   다. 상  후  검

사   검사, 심  검사(echocardiography) 또  타 편리   통   상  특  

미징  포   다. 상   상  특   심  비   거  비 지   다. 상

 검사 결과  심 (echocardiogram)  같    상  미지  포  도 포 지  

도 다.  상  미지  포  검사 결과   어    다. 가  또  

,   또  처리/ 도   가   다.

상  시   건강  니 링    상   또  웨어러블   포  [0035]

다. 상     들  , 심 , 심 도(ECG), 심  동 ,  산 , 도, 폐

  것 또   과 같   웰빙   상  지     상   포

  다. 상    상  후  검사        상   

타내  독 값  취   다.

상     , 또  상    브 트 또  처리  트 또  결과   [0036]

어 에 신 거   어 에  신 도  열   다.  결과   들  상   

또   처리 에  처리 어 특    엔트리 또  결과만  상  어 에    

(  들   ) 상에 도    다. 라  연 고 지 거  간헐  

 니 링  사   고 심 지 만   에   도   가 처리 다.

 들 ,  상  고리    처리 고 어 그램에  답   웰빙  상

또  비 상, 또  열  시   사   다.

상    결과  상   어 에  사 어 에   료 검사  변경[0037]

/또  처  승 에  변경 또   처  변경  /   다.

상     료 가  같  공  간병   포   다. 료 /또[0038]

처 에   승  공  간병  에 포  사에게  엔트리가 연결 도  

 다. 것   처    사  어  허   다.   없   어  도

 가  사  심사   가만   처  것  승 도  보   사   다. 본
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원  2 태에 , 1 태  시 에 ,  상  과 같   포  어  

공 다.   또  시   어 그램  동 시키  /시  포   다. 

본  3 태에 , 1 또  2 태에   어  도   상   어[0039]

  계 독 가  어  포   리어가 공 다.

실  가  경우, 본 개시   태  연 여    또  람직  특징   가[0040]

 태에   다.

라 , 본  실시 들  에   특징들  다   들  포   다.[0041]

도  간단  

본  실시 들  래  첨  도 들  참 여 단지 시   상 다.[0042]

도 1  래 에  어 그램  1 시에 연  단계들  도  도시 다.

도 2  래 에  어 그램  2 시에 연  단계들  도  도시 다.

도 3  본 에  시   트워크  실시  도시 다.

도 4  본   실시 에  사 승  에 포  단계들  도  도시 다.

도 5  본   실시 에   승  에 포  단계들  도  도시 다.

도 6  본   실시 에   포  도  도시 다.

 실시   체  내

상    같 , 어 그램   집 식 어   처    시    공[0043]

다.   어 그램   어 그램 리 크 리에  다. , 본원에

 본  실시 , i) 진단  , ii)  검 , iii)   니 링 /또  

에 어  실  식별  각각  포    보다 포   어 그램  게  것

 다.   에   시  간질  료,  특  특   태  간질  료에

다. 본원에 고 주  시  타 상태  고통   료 리  께 사 에 

, 그  어  상  도, 진단, 도,   과 여 동 거  사  우  포

다. 본   상 에   미  것  진  상   포  어

그램  공 다. 본 시    처  (들)  개월 또  간과 같  간에 걸쳐 

 건강에  운  미  어 그램에 다. 러  상 에 ,  신  처  

포   과  건강  다  에    사  균  어   사   다.

본 시     에  공  것보다  큰 어    갖  에 [0044]

특  과 께 사   개 었다. 그러  경우에, 특   검사에   처  /또  진

 복 처  어가  결과  게 개    다.

간질   매우  많다.  든  태  간질   신뿐만  니라  ,  간병   에게도[0045]

고통 럽지만, 간질    다  간질보다 욱 심 다.  들  다루  들고 /또  간질 첩

(status  epilepticus)  에 드에  특징지어지   간질(subtypes of  epilepty)에  '심각 '

언  다. 러   간질  Dravet 후 , Lennox-Gastaut 후 , West 후 , Doose 후  /또

 타   간질  포 지만 에 지 다.

본원에 고 청  시  간질 료에   편리   단독 ,  또  다  생[0046]

체     사 여 간질  료  리   사 에 다.  태

에 ,  체 (agonist), (antagonist) 또  릭 (modulator) 다. 특  태

에 ,   상  5-HT 체  /또   브 단 에  다.  태에 ,  신

경 달 질(neurotransmitter) 또  신경 타 드(neuropeptide) , , , , 재  /또

에  미 다. 다  태에 ,   채  차단 (channel blocker) 다. 특  태에 , 

간질  뇌에    억  신경 달 간  균  꾸  다.  태에 ,   

상   변  갖  간질 에게 과  것  진 것 다. 특  태에 ,  간질 료에
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 사  에  없  간질 에게 과   타났다. 

 태에 , 시  ,  , 또  직  또  간   미     간[0047]

질  료, 상   또   량  상  에게 여  경우   뇌에   

상  5-HT 체   리  사  에 다.  실시 에 ,  상  5-HT 체  

엇보다도 5-HT1, 5-HT1A, 5-HT1B, 5-HT1C, 5-HT1D, 5-HT1E, 5-HT1F, 5-HT2, 5-HT2A, 5-HT2B, 5-HT2C, 5-HT3, 5-HT4,

5-HT5,  5-HT5A,  5-HT5B,  5-HT6   5-HT7    상  택 다.  특  실시 에 ,   체

,  또  릭 다.

라 , 본   태에 , 상  체들  ,  또   에  미  ,[0048]

  또    사 여  간질   료  리   사 에   시

공 다.

 태에 , 본원에 개시 고 청  시  간질   상  상  거  그  도, 빈도 또[0049]

 간에  미   포   상  신경 달 질 또  신경 타 드  , , ,

, 재  /또  에  미 에 과  ,   또    사 여 간질 

 료  리  사 에 다. 본   태  특  실시 에 , 신경 달 질  특 ,

도 민, 닌, 감마 미 티 산(GABA)   상   다.  시  실시 에 , 신경 달

질  닌 다.

본  또 다  태에 , 시   채  차단    사  료  리[0050]

사 에 다.  실시 에 ,  트  채  차단 다.

 태에 , 본원에 개시 고 청  시   상   변  갖  에  간질 상  [0051]

또  료  과  ,   또    사 여 간질  료  리   사

에 다. 그러  돌연변   포   에 지  간질 상  , 빈도, 도 또

 지  간에   미  돌연변  포 지만  에  지  다.  러  돌연변  

SCN1A  돌연변 (  들 ,  또  공 역 S4 내지 S6에   또  체 결  돌연변 (deletion

mutation), 단  돌연변 (truncating mutation) /또  미  돌연변  같 ), SCN1B(  들 , 

트  통 (sodium  channel).  타.1  브 닛   역과  같 ),  SCN2A,  SCN3A,  SCN9A,

GABRG2(.감마.2 브 닛   역과 같 ), GABRD(. 타 브 닛   역과 같 ) /

또  PCDH19 에  돌연변  포 지만 에 지 다. 라 , 본  또 다  태에 

, 상    ,  또  에  돌연변  타내  간질  료  리   사

에  시  공 다.

 태에 , 공개 고 청  시    료  리   사 에 다. 특  실시[0052]

에 ,  15  미만, 10  미만, 5  미만, 2  미만, 18개월 미만, 1  미만, 6개월 미만 또  1개월 내지

6개월 미만과 같  18  미만 다. 특  실시 에 ,  15  , 10  , 5  , 2  , 18개

월 , 1  , 6개월  또  1개월에  6개월 사  같  18  다.

특  태에 ,  빈도   개별  에 라 달라질 것 다.  매  2 , 매 , 격 ,[0053]

주 4 , 주 3 , 주 5 , 주 6 , 주 에  , 격주 또   달에  실시   다.   연 ,

체 ,  상  도, 빈도 /또  질  포  에 지   라미 에 라 달라질 것

다. 특  실시 에 ,   0.8 mg/kg/ ,  0.7 mg/kg/ ,  0.6 mg/kg/ ,  0.5 mg/kg/ ,  0.45

mg/kg/ ,  0.4 mg/kg/ ,  0.35 mg/kg/ ,  0.3 mg/kg/ ,  0.25 mg/kg/  또   0.2 mg/kg/  내

지  0.1 mg/kg/ ,  0.05 mg/kg/  또   0.01 mg/kg/  사 다. 특  실시 에 , 상  

  들  0.7 mg/kg/  , 0.6 mg/kg/  , 0.5 mg/kg/  , 0.45 mg/kg/  , 0.4 mg/kg/

 ,  0.35  mg/kg/  ,  0.3  mg/kg/  ,  0.25  mg/kg/  ,  0.2  mg/kg/  ,  0.1mg/kg/

, 0.05mg/kg/   또  0.01mg/kg/   같  0.8 mg/kg/      다.

가  태에 ,   경 ,  근  내  또  맥  내  주사  또   타  편리  단에  [0054]

여 다.

본  시   료 에  사   단독  또   산 , , , 염료[0055]

또  료  포    비  (inactive ingredient)과    여   다. 
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 또  간질에  거  다  생   가질   다   께 여   다.

어  편리  도 당 시   에  사   다. 특  실시 에 , 시   비다[0056]

(cannabidiol), 마 , 클 미 , 클 , 루라민, 미다 람, 티리 , 라 트  

에 트   상  사  료  리  다. 특  실시 에 ,   도체 또

 들  사 산   다. 특  실시 에 ,  체 또  체- 도 타 드에 ,

  경우에   특 , , 감 , 사 또  타 생  에  미   다.

 경우에,  비 드 다.  경우, 비 드  9- 트라 드 비 과 같  비미[0057]

틱(cannabimimetic) 다. 심  비 드  4,5- 드 -2- 틸-4(4- 폴리닐 틸)-1-(1- 탈

닐- 보닐)-6H- [3,2,1-i,j]퀴 린-6-원[R(+)WIN55,212] 비 ,  도체,  사 산  또

 그  체(conjugate)  포 지만, 그에  것  니다.  에 ,  마 , 

 도체,  사 산  또  그  체 다.  경우,  클 미 ,  도체, 그  사 산

또  그  체 다.  경우에,  클 ,  도체,  사 산  또  그  체 다. 

 경우,  미다 람,  도체,  사 산  또  그  체 다.  에 ,  티리

,  도체, 그  사 산  또  그  체 다.  에 ,  라 트,  도체, 그

 사 산  또  그  체 다.  경우,  에 트,  도체, 그  사 산  또  그

체 다.

 경우,  루라민,  도체,  사 산  또  그  게 트  같  루라민 [0058]

다. 특  시에 ,  루라민   도체 다. 특  시에 ,  루라민 체 체

다.  실시 에 , 루라민  루라민 또    허  염 다. 특  실시

에 , 루라민  루라민  사체(analog) 또    허  가  염 다. 심  

루라민 사체   들  CYP2D6과 같  사   통  N-탈 킬 에 내   사체 

 포 지만 에 지  다.  경우에, 루라민 사체  람직   동  지

에 감  CYP2D6 (affinity)  여   갖 다. 특  경우에, 루라민 사체  CYP2D6

에  신진 사에 내  여   가진다. 본 시   에 사  루라민   

 WO2014/177676에  것  포 다.

간질  료   편리   그 개시  체가 참 에  본원에 통  WO2014/177676에 [0059]

 포 (그러  에 지 ) 본   시   상  태(  들 , 본원에 재

 같 )  께   다.

본  태  에게 루라민 (  들 , 루라민) 또    가  염[0060]

량  에게 여  것  포 ,  간질  료 /또   포 다. 특  실시 에 ,

본  에게 루라민 (  들 , 루라민) 또     가  염  량

 여  것  포 , 간질  진단     /또  개  것  포 다.  경우에,

루라민  루라민 다. 특  시에 , 루라민  루라민 도체 다. 특  시

에 , 루라민  루라민 사 산 다. 특  시에 , 루라민  루라민 체

다.  경우에, 가 Dravet 후  고 다.

본  태  루라민 (  들  루라민) 또     가  염  량[0061]

에게 여  것  포 , 에게  Dravet 후  료 /또   포 다. 특  실시

에 , 상   루라민 (  들 , 루라민) 또     가  염  량

 상  에게 여  것  포 , Dravet 후  진단  에게    /또  개

시키  것  포 다.  경우에, 루라민  루라민 다. 특  시에 , 루라민 

 루라민 도체 다. 특  시에 , 루라민  루라민 사 산 다. 특  경우에, 

루라민  루라민 체 다. 상    실시 에 ,  SCN1A, SCN1B, SCN2A, SCN3A,

SCN9A, GABRG2, GABRD  PCDH19  루어진 그룹  택   ,  또  에  변

타내고, 상   루라민 (  들 , 루라민) 또     가  염  

량  에게 여  것  포 다.

본  태  량  루라민 (  들 , 루라민) 또  그    가  염[0062]

에게 여   뇌에   상  5-HT 체  극   포 고,  상  5-HT

체  5-HT1, 5-HT1A, 5-HT1s, 5-HT1c, 5-HT1D, 5-HT1E, 5-HT1F, 5-HT2, 5-HT2A, 5-HT2s, 5-HT2c, 5-HT3,
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5-HT4, 5-HTs, 5-HTsA, 5-HTss 5-HT6  5-HT7   상   그룹  택 다. 상  

 특  실시 에 ,  Dravet 후  진단 었다.

본원에 재   특  실시 에 ,  여 량   0.5 mg/kg/  내지  0.01 mg/kg/  미만 다. 특[0063]

 실시 에 , 량  경 , 주사 가 , 경 , , 비강(nasal), 직 , 질 또  비경  달   

상  여 태  여 다. 특  실시 에 ,  상  여 태  체 다. 상   특  

시에 ,  루라민   단   사 다.  특  경우에,  루라민  (  들 ,

루라민) 또    허  염  량   상  보  료 (co-therapeutic agent)

께 여 다. 특  실시 에 ,  상  보  료  마 , 에 시미드, 포 니 , 라

트리진,  티라 탐,  니 (phenobarnitol),  가 드,  라 트,  티리 ,  산,

에 트, 라   (  들 , 클 , 클 , , 에틸 라 트, 

리   미다 람) 또  그    가  염   그룹  택 다. 특  실시 에

,  18  다.

특  실시 에 ,  집 식 어  직에 , 경우에 라,  개  /또  공  직에  공[0064]

다. 어 책   경우에 직  어 에 컴퓨  시  트워크에  실  트웨어 또  웨어

태  계 독 가  드에  공 다. 그러 , 특  어 단  어 트웨어  께 동 개 에

 어도    고, 라  동 개시 /또  동 개시 어 단계  다   당업

에    같  상 다.

, 도 3  참 ,  어 시 (10),  어   거주(14)  담당  료 시 (12)  포[0065]

 본  에  시  개  공 다. 에   본  시   

들 사   통신에 , 라    통신   들 ,  통신  같

  통  루어지고, 내 또  거주지가 닌  /또  어 공  연  것  본 

 특  에  가 다.  같 , 본  공통  상  (12, 14)  포 지만, 본 

에  것  니다.

 어 시 (10)  통상    갖  보   시    시 (16)  포 고 [0066]

 어 시  본 에 라 처    또    에    도   

다.  어 시  동   컴퓨  시  시 (16)과 께   거  또  원격  

  지만,  들  에 라 컬 또  역 트워크  통   통신   다.

 어 시 (10)  지지  컴퓨  시   들  TCI/IP 통신 또   어 시 (10)  [0067]

/또   료 가  통신    타  역 트워크  통 ,  경우  통 ,

 컴퓨  시 /   통신  신  어    상  (18)  포 다.

 컴퓨  시   (22)가 지   상  비     비[0068]

  (20)   포 다.  에 ,  (20)   들  사  같  료 가, 

(24) /또    시 (16)에   재고 (26)   포   다. 체 

 (20)  단  에 거 , 또  에 라,  들  상   또  상  

/건 에  지 리  그   가지고 복  에  산   다.

(18)   (20)  근거리 통신망(28)   공   다.  어 트워크(28)  운[0069]

가  어 시 과 상    게   PC  같   상  가   (30)

 포   다. 그러     상    통   들   

 신 , 린  또  타 래     지시   ,  편

집,  보 /검색 /또      것 또    허 다.   경우에,  

상     크린 또  타 래   비  포 다. 공통  

(20)에   복  (18) /또   (30)가   다.

 경우에 료 시 (12)    상  사가 간질  료   병원,  , 클리닉 또  사[0070]

 포 다.  사    상태 또  료 에   가   경우에 고

가  포   다.

본 에   상   검사    비(32)   컴퓨  시  어 에 료 시[0071]

(12)에  공 거  그에 달   다. 료 시  /또   사   통신 (34)  본
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   (18)  원격  통신  허 다.

상  시  또  가 (18) 또  통신 (34)  통신  신/ 신    PC, 랩탑, 드[0072]

폰, 태블릿 컴퓨  또  사   같   상    통신 (36)  포 다. 

 특    어 시  간   달 통신  달   사 다. 특  시에 , 처

 달 /또  과 여  (36)에 당   에  처  달/  

  료 시  (34) 또  지역 에 당   다.

 에 , 시  또   웰빙  타내   상  생리  라미     상[0073]

 포   니 링 (38)  포 다. 특  시에 , 니  심  /또   

 같  심     상   포 다.  니 링   경우에, 독

  통신 (36) /또  직  (18) 또  료 시  (34)    ,  들

원  갖   /또  착  가    포 다.  들 ,    또  폰

또  사 과 통 거  통신  가 래  건강 니 링 과 사  식  러  

사   다. 그러 ,  니 링 (38)   경우에,  포맷  /또   타 /

간격에  가  공 도  보   직  또  간  (18)  동  통신  

다.

 니 링 (38)  미리 진 포맷 ,  들  미리 진 지 시간 동  또  미리 진 [0074]

 변 들 또  독들에 라 들  취 고 /또  컴   미리 그램   다. 

경우에,  니 링   들  독   보 고 /또  미리 진  포맷  

(18)에 식    보   상  미리 결  라미 가 었   감지  만  신

  다. 가  또  ,  니 링 에    킷 헤  ,

타 , IP 어드  등  통   상  식별  포 여 가    타내도

  다.   독 값 또   니 링  / 도   신시  어

시 에   (22)  동 업 트  허   다.

상  시  사  간질 어 그램  동  가 도 4-6  참 여 래에  다.[0075]

어 그램 시  운 에  주   사 ,   에 등 거  에게 [0076]

 처  청  승    에, 도 4에 도시   같  에게  처   사가 

  컴퓨  시 에  식별 가 고 사  승  다  것 다.  어 그램  뢰

사  승  사가 만    여러 가지 검사가 다.

그러  체크   어   에 다     상  포   다: 사  격; 간  실[0077]

; 가  ; 다    /또  검  참고 헌. 특  실시 에 , 승    

격  보 여  격   사 또  가에게 개  것  니라,  도  가 만

승    도   것  도 다.

특  실시 에 , 어 그램 에   처  가  또    처   어 시[0078]

에  승    에 승    다.  승    어   또    어

그램 에   처  승  에   다. 처    또  미리 진  승

 사/참고  참   승   다.

사 (24) ,  들  각 사에   승  과 연  복  드에 , 승[0079]

사  연  승    사  포 다. 승  상태 드가 또  (24)  각 사 

에 공   다. (24)  승   사   사  포   , 그에  특

 승  드  승  허 에  거    다.

사   경우에 사  , 연락처  보   료 시  또  고 주뿐만 니라[0080]

각 사에  고  식별  포 다. 승   (24)  각 사에  가 드에  

고 공   다.

단 승 , 사   , 우편 주   사    다   연락  사  포  특[0081]

   드  포   청  (18)에   어 그램  시킬 

다. 청  에  진단 또  심각도 지  또   검사 결과  포   다.  탁(referral)

청  도 5에 도시   같  (18)에  신시 처리 다.  상  보  에  신시 
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(22)에 다. 각   사 (24)   엔트리에  식별  사

 참  사  타내  드  포 다. 사  승  사에   식별  만 등  

그램 에   승 에  평가   다.

  평가   경우에  검사  포    검사 결과   포 다.[0082]

 검사   어 시 (10)  어 에,    포  어   사에  계

고 실 다. 러  식    크리닝  어  것  특   에 라 검사가

  고 /또  검사 결과 가  승   실  트웨어에  검사   

미리 진 포맷  공   다  것  보 고,   검사   어 시 에 

어 , 사 /또  검사 운 에게 다. 검사  미리 진 건에 라 검사  

   사    상  직원 /또   사가 심사 고 승  직  포   다. 

 동   검사가 링 고 시간/ 짜가 어,  어 시  검사  신

  다.

 검사 결과가  승   통과 지 못 , 당 사 /또  에게 어 그램에 [0083]

 타내  통신  다. 특  시에 , 각 사에  공/실   탁 청 그가 지 리

 다. 특  시에 , 특   돌연변  가진 들만   징후  가지고  에 

 검사  다.   감  ,   경우가 니   경우에  료  

 다.

 검사에 가 여,  상  생리  검사가 어 그램 운  통 에 어 어 그[0084]

램   상  공지  에   감    다. 그러  검사   상

  상 진단(imaging) /또   검사  포   다.  상   간질  에 

어 그램에 , 특   심     고, 라  심  또  타 심  검사가

러  경우   다.

 /또  생리  검사 결과가 승   , 검사 결과가 고   어 그램[0085]

 승  상태  업 트   다.  재   포 여 어 그램에  보  웹 사

트,  리어,  또  타 래 단  포   매체  통  에게 공 다. 특  경

우,  또  보  어 그램 과  험  신  검 ,   락 지  것

다.   도 6에 도시   같  그램  처  포   니 링 단계에 들어가

에  컴퓨  시 에  (22)   에   다.

특  시에 , 에    처  연 , 별, 신 /체 , 병  /또  검사 결과  같  [0086]

에   에 라  어 시 (10)에  결 다.  들 , PC(30) 또  (1

8)  같   컴퓨  시  처    상  (40)에    처   포

 처  라  다.  경우에, 시  또  처   달 주 가 포  달  또  라

 다. 러  /라  에 처   도  보  시 에  쇄   다.

특  시에 ,   처   어 시 에    사 에 라   시 (16)[0087]

포 , 라 링  다. 처   시간  짜   에   고  드  

 (22)에 공 다.  또  료 시 (12)에  처   실   (18)에

공   고,  (22)에   다. 러   (18)에  리  라  웹

사 트 또  포 에 그   신   경우에 라  처   식  

공   다. 가  또  , 각각  처  신  에  고  식별  

(18)  리  통신에 만 도  고  식별  포   다. 라  과 처 에  

 신    다. 특  시에 , 택 에  운   통신  상

식  처  신   검    공   다.

처   시간/ 짜   처  간 또   께  에   다. 그런 다  시[0088]

 처  단 짜  또  그  께 복 처  승  마감    다. 래  복 처 과

달리, 에  만 러운 가   평가 결과가  (22)에 지 다 , 어

그램 에   어 시 에  복 또  가 처  승 지 다. 러  결과   니

링  여 진   니 링에  득 고  어 시 에  에게  

고 /또  가  검진   어 시  어/지시 에 다.
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평가 결과  (18)에 달 어   /또  가 겪   도  도  처리  [0089]

다. 러   복 처 량  가/감 ;  단,    /또  어 그

램  단   에 다. 러   가  또   가 처   간

또    가 건강 검진   지   간격   사   다.

처   시간/ 짜가 신  어 시  그런다  복 처  승  비   검진  링[0090]

  다. 검진   처   에  간   어 시 에  링   다.

 검진과 마찬가지 , 각 가 검진   어 시 에  지시   어 시  어 에  

다. 검진    시간/ 짜   타내  통신  사 /또   (34, 36)  같

 당사 /    고    또  재 링 답  검사   또  재  

다.

 경우에, 가 검진   검사  상 고 심  심   과 같   상    검[0091]

사  포 다. 라 , 검사에 사  비(32)  심     평가   심  검사 비

 같  상진단/  비  포   다. 결과   들  비(32) 또  PC(34)에 ,  어 시

에  규   포맷에 라 비   다. 그 결과  심   상  지  미지  심

 상  내   크  /또  그  통과  과 같  과   포 다.

사, 간 사, 간 사 사   또  타 훈  료 사  같  간 에  검사 결과가 [0092]

독 /또   경우, EKG, ECG,, 심  또  타 검사 결과  같  검사 결과가 사, , 특

   또  지역   같   또  가  또   경험  가진 가에 

독 도   또  지역  독    다.  집 식 시  사  평가  , 질

  상 다   공 다.

결과  검사  실  짜/시간과 께  (22)에   (18)  다. 결과  [0093]

 컴퓨  시 상  트웨어에  지시   상  고리  또  루틴에  동 /또  동

 평가   다. 결과  미리 진 포맷   검사 결과  비 가 가 므  그램 에  

어 동   건강  변  평가 도    다. 고리  루라민(fenfluramine)과 같  진  

 처 에       상  간단  계값  포   다. 특  경우, 고

리  가  또  , 결과에  그라 언트, 트 드 또  타  특징    시

간 경과에  검진  처리/   다. 라 , 고리   또  어 그램  다  

에   상     식별   고,  들   건강에  진  험에 

 어 그램에   답  고리 고 /또  그램   동  미래   웰빙

  다.

어 그램에    평가  러  단  특   처  변경  리   다.[0094]

또 , 어 그램   결과에 답 여 어 그램  진  연   개  단  허 다. 것

 결과에  상   각 복 처  단계에  사    통  식  다. 규

 포맷  또   간 가 비   고 상    료  에   지

 업 트 고 개   든 가  변 에  통계  평가가   다  에  매우 람

직 다. 라 , 어 그램   통  드   습  타내어, 어 그램에   

고리  또   상시킬  다.

가  검진에 가 여 또  그 신에  니 링 (38)   에 ,   경우에[0095]

 웰빙   상  지  진  니 링  허 도  에  착 거  상 / 복

 사 거  운 다. 심 계(cardio-vascular system)에  루라민 또  타 간질  상

과에 비 어,  니 링 비  심    니 링   다. 본  특  실시 에 

라,  니 링    니 링 고 보 에    경보 또  타 경보 신

  사   다. 러  실시 에 , 보  각각  주    사   들  PC,

또   어 시    타 컴퓨    주 사 에   다. 라 ,

 니 링  그 체가  어 시 과 통신 지  독립    다.  니

링  컬 컴퓨 /통신  또   어 시  체 간  다  통신  본 

다  실시 에    다.

 실시 에 ,  니 링 가 료 과  동  가 겪   , 규 , 지  시간 /또[0096]
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 도   사   다. 특  실시 에 ,  니 링   독 값에 여

     상  고리  포   다.

 시에 ,  니 링  에게/ 에    / 어 도  사   [0097]

다.  니 링  가   시간    시계/타   사  

포   다. 상   미리   후에 미리 진 루틴 또  경과 시간에 라 

복   근 시간 또   시   상  경보 또  다  경보 단  포   다.

러   실시 에 ,  니 링  감지/  결과   에  평가  [0098]

   어 시 에   다.  결과   체에  처리   거  또

 어 시 에   특징 /또  어 그램 에   건강 또  료에   

타내   처리   다.

간질 니 링시  웨어러블  사  간질  게 감지/진단   고 당 경보 신[0099]

가  어 시 ,  사 /또  다  간병   어   또   에 실시간  

 다  에  특     다.  많  상  거  간  키  경우,  경보

신  에게 시에 진료  공     다.

 시에 ,  니 링  게도  니 링  사   다.  니 링[0100]

 체  동 상태  또    또  비 상  동  , 보  또   어 시

에 달   도  니 링   다. 가 고  경우,  어 시  처  복

에 에  검진  링   다. 상  식 ,  니 링  에  보다

포 고 지  평가  공   건진과 께 사   고, 그 지   재검진  

 빈도  감 시키  사   다.

상   검사 /또  니 링  각각  복 처 주 마다 복   다. 라  각  [0101]

에  사  내역  시간  지  어  어 시  에 경험    험  

 뿐만 니라 각  개별  사  또   폭   그룹에  공  처  생(regime)  

복 도  허   다.

처  각 변경   /또  간병 / 사  보    다. 새 운 처  승[0102]

에  보  마찬가지   또  승     다. 특  경우에, 어   가 

가 지   , 각각   / 사   /또  승  신시  

에 그     식별  가지고 다.

   어 그램 리   통  여,  어 시    식   재[0103]

고(inventory)  니 링   게 다. 어 그램에 사   상   재 재고   재고

에  지 리 다. 처   통  시 에  승 고 (dispatched)  마다, 

 재고  처  / ,   어 시 에   처  식별  포  처

상  보  업 트   다.

 재고  처  게 달     통보  통신  업 트 다. 라[0104]

재고    시 에 재 보 어  든 재고  운  든 처  고 다. 또

,  재고  처  간   포   어 , 가  처   

 도  질    다.   에    보 여  민감  개

 또  료 에  없  재고 리   재고 보고  등에   도    

  다. 라 , 재고 (26)   (2)에   민감 지  

업 트   고, 들  상    가질  다. 재고  업 트

,  들  시각 / 쇄 드 또   또  달  상  단계에  /또  상  시 에  

통신  신시에 /질    근거리 통신 과 같  래   여 어도  동

  다.

 실시 에 ,   에  신    보  보   래  [0105]

단  사 여 거  또  보   다.

라 ,   어 그램   어 시 : i) 진단  , ii)  검 , iii) [0106]

 니 링   실  식별  각각   에  지 지 지  식  포
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 다. 또 ,   검사 /또  검진  어 그램 어 시  체( ,  사)에  지

고,   어 어, 그에  든 검사 결과가 어 그램 지 트리에 게 처 고, 

어  상시키      다.

상  어 그램  포  특  Dravet 후 과 같   간질  각  과  어뿐만 니[0107]

라 간질 (epileptologist)   연  도   지 트리  간  공에 어  도움

 상당     그램  다.  상  지역 또  가  주  니언 리  

가가 보  집 고 진  어 개 에 재    도  다. 라 , 러  

지  보가  시  개   지 보 에 어 결    극복 어 지만, 그러  시

   어 그램 개   가  열어    다.

또 ,  어 시  다   동   들   리  처  사  개  없 도[0108]

 에  에게 공  것과 같   포   상시킬  다.

(실시 )[0109]

본원  태  간질  료 또  시  포  어  시  포 다.  실시 에 , 시[0110]

: 각각     승  드  갖     포    비; 

트워크  통   신  신  어 고   비에  고 쓰     

비에 결  통신 트워크에 결   상   갖   어 ;  포 고, 여   

어  에   검사 결과에 라 에게 간질  1 처  승  트워크  통  

고 간질   상  후  처  승  에 에   상  후  검사  링 다.

특  실시 에 , 시  그 에 어도  간질     시   포 다. 특[0111]

실시 에 , 시  내 에 어도  간질     시  가  포 고; 여

,  어    시  내   재고  니 링 고 1 처   후  처    

  시    어 다. 특  실시 에 , 시  (refractory) 간질  료

에   포  어   것 다. 특  실시 에 ,  어  특   또   에

 여량; (volume); 운트; 생(regime); 도    사  간  어도  포

1 또  가 처  승 다. 특  실시 에 ,  어  에   검사  에  

 상  후  검사  지시 /또  다. 특  실시 에 ,  어   검사  드 /또

    포맷과  검사 결과에   포맷  규 다.

특  실시 에 ,  어   상  검사  드에   또   생   시간 경과[0112]

에   상  에  검사 결과  다. 특  실시 에 ,  어   상  미리 

진  참 여 미래  검사 결과  고 /또   검사  고리 다. 특  실시

에 ,  상  후  검사   상   에  생리  검사  포 다. 특  실시 에 , 후

 검사  심  포 다. 특  실시 에 ,  어  에   사  승 고 에

 후  검사 결과  에  후  사 간  승  에 신 도    또  후  시간

간  다. 특  실시 에 ,  어  후  검사 결과에 라 복 처 , 처  변경  처  단

에     어도  승 다. 특  실시 에 ,  어   니 링 

니 링 여  집 고  여 료에   고  생   

  다. 특  실시 에 ,  어  에   집 식  역  고  

 에  달 주   사  포 고,  어  달 주 에   신  

니 링 다.

특  실시 에 , 시   건강  니 링   에  거  착    [0113]

  포 고,   , 심 도(ECG), 심 ,  산 , 도  폐   어도 

   상   포 다. 특  실시 에 ,    어 에  동 처리

가  포맷   독 값  공 도  다. 특  실시 에 ,    

어 에  사 어 에    검사  변   에   처  변   어도

 다. 특  실시 에 ,     료 가   포 고, 

 어  간질  료 가  평  타내   상   드  시  상  료

가  승  다. 특  실시 에 , 시  Dravet 후  료   포  어  것

다.
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본  태  간질  료 또  에   포  어   포 다.  실시 에 , [0114]

:  들   포     비  지  단계 , 각각   

  승  드  포 고, 통신 트워크    비에 결   어   

검사  결과에 답 만 통신 트워크  통  에  간질  1 처  승   단계;

간질   상  후  처  승  에 에   상  후  검사   어 에 

링  단계;  포 다. 특  실시 에 ,   어 에    시 에   재고

 니 링 고 처      어  단계   포 다.

본  태 , 각    승  드  비     포   [0115]

  비   독   어 고;  에 그 어  그 에 

 검사  결과에 답 만 에  간질  1 처  승  통신 트워크  통   

어  고;  간질   상  후  처  승  에 에   상  후

검사  동  링 ,  상  가 간질   어  도  어

   비 시  계 독 가   매체  비   리어  포 다. 특  실시 에

,  리어    시 에   재고   어 에  니 링 고 처   

   어  단계   포 다.
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도 2
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도 3
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도 6
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