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【手続補正書】
【提出日】平成24年4月12日(2012.4.12)
【手続補正１】
【補正対象書類名】特許請求の範囲
【補正対象項目名】全文
【補正方法】変更
【補正の内容】
【特許請求の範囲】
【請求項１】
　テトラヒドロビオプテリン又はその代謝前駆体を含有する医薬剤形であって、テトラヒ
ドロビオプテリン又はその代謝前駆体と酸化防止剤との水溶液を調合容器中に含み、且つ
調合した水溶液を投与するための投与手段を含むことを特徴とする医薬剤形。
【請求項２】
　酸化防止剤がスルフヒドリル化合物であることを特徴とする請求項１に記載の医薬剤形
。
【請求項３】
　スルフヒドリル化合物がシステイン化合物であり、特にシステイン及びそれから誘導さ
れる化合物（特にＮ－アセチルシステイン、ホモシステイン、Ｎ－アセチルホモシステイ
ン、システインメチルエステル、システインエチルエステル、ホモシステインメチルエス
テル、及びホモシステインエチルエステルからなる群から選ばれる化合物）からなる群か
ら選ばれ、または２種又は数種の異なるスルフヒドリル化合物の混合物であり、任意に塩
（特に塩酸塩）の形であることを特徴とする請求項２に記載の医薬剤形。
【請求項４】
　テトラヒドロビオプテリン又はその代謝前駆体の濃度が０．５重量％～５０重量％、特
に２重量％～２０重量％、特に５重量％～１５重量％であることを特徴とする請求項１～
３のいずれか一項に記載の医薬剤形。
【請求項５】
　テトラヒドロビオプテリン又はその代謝前駆体と酸化防止剤とのモル比が１．５：１～
１：４、特に１：１～１：１．５を含むことを特徴とする請求項１～４のいずれか一項に
記載の医薬剤形。
【請求項６】
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　水溶液のｐＨが５以下、特に２以下であることを特徴とする請求項１～５のいずれか一
項に記載の医薬剤形。
【請求項７】
　投与手段によって１００μｌ～２０００μｌの範囲で水溶液のアリコートが分注（disp
ensation）されることを特徴とする請求項１～６のいずれか一項に記載の医薬剤形。
【請求項８】
　投与手段が調合容器に堅固に接続されていることを特徴とする請求項１～７のいずれか
一項に記載の医薬剤形。
【請求項９】
　調合容器中の水溶液と投与手段とが互いに分離した状態で１つのパッケージ中にまとめ
られたキットを含むことを特徴とする請求項１～８のいずれか一項に記載の医薬剤形。
【請求項１０】
　テトラヒドロビオプテリン又はその代謝前駆体の水溶液を少なくとも１ヶ月（特に２、
３、４、５、６、９、又は１２ヶ月）の保存期間にわたって安定化するための、酸化防止
剤（特にスルフヒドリル化合物、特にシステイン）の使用であって、特に前記テトラヒド
ロビオプテリン又はその代謝前駆体と前記酸化防止剤とのモル比が約１．５：１～１：４
、特に１：１～１：１．５を含むことを特徴とする使用。
【請求項１１】
　テトラヒドロビオプテリン又はその代謝前駆体が、４０±２℃で相対湿度７５±５％の
条件下及び／又は２５±２℃で相対湿度６０±５％の条件下で安定であり、特にテトラヒ
ドロビオプテリン又はその代謝前駆体の初期濃度の９５％（特に９６％、９７％、９７．
５％、９８％、又は９９％）が少なくとも１ヶ月（特に２、３、４、５、６、９、又は１
２ヶ月）保存しても維持されることを特徴とする請求項１０に記載の使用。
【請求項１２】
　請求項１～９のいずれか一項に記載の医薬剤形であって、テトラヒドロビオプテリン又
はその代謝前駆体を小児又は幼児に（特にミルク又はベビーフードと組み合わせて）投与
することによって、テトラヒドロビオプテリン欠損による変異型フェニルケトン尿症（特
に高フェニルアラニン血症）を治療するための医薬剤形。
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