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Protutijelo anti-sklerostin, nazna¢eno time, da je za uporabu u lijecenju osteogenesis imperfecta (OI) kod ljudskog
pacijenta, $to ukljucuje davanje ljudskom pacijentu terapijski u€inkovite kolicine protutijela anti-sklerostin, pri éemu
protutijelo anti-sklerostin sadrZi:
(a) varijabilnu regiju CDRI te$kog lanca, koja sadrzi aminokiselinski slijed naveden u SEQ ID NO: 4;
(b) varijabilnu regiju CDR2 te$kog lanca, koja sadrzi aminokiselinski slijed naveden u SEQ ID NO: 15;
(c) varijabilnu regiju CDR3 te$kog lanca, koja sadrzi aminokiselinski slijed naveden u SEQ ID NO: 26;
(d) varijabilnu regiju CDRI lakog lanca, koja sadrzi aminokiselinski slijed naveden u SEQ ID NO: 37;
(e) varijabilnu regiju CDR2 lakog lanca, koja sadrZi aminokiselinski slijed naveden u SEQ ID NO: 48; i
(f) varijabilnu regiju CDR3 lakog lanca, koja sadrzi aminokiselinski slijed naveden u SEQ ID NO: 59.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema patentnom zahtjevu 1, naznaceno time, da OI jest Ol tipa I, OI tipa III
ili Ol tipa IV.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema patentnom zahtjevu 1 ili zahtjevu 2, naznaceno time, da ljudski pacijent
ima jednu ili viSe mutacija u genima COL1A1 i/ili COL1A2.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema bilo kojem od prethodnih patentnih zahtjeva, naznaceno time, da
protutijelo anti-sklerostin sadrZi:
a) VH polipeptidni slijed koji je najmanje 90-posto istovjetan slijedu u odnosu na aminokiselinske sljedove
navedene kao SEQ ID NO: 70; i/ili
b) VL polipeptidni slijed koji je najmanje 90-posto istovjetan slijedu u odnosu na aminokiselinske sljedove
navedene kao SEQ ID NO: 81.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema bilo kojem od prethodnih patentnih zahtjeva, naznaceno time, da
protutijelo anti-sklerostin sadrZi:
a) aminokiselinski slijed te§kog lanca pune duljine koji je najmanje 90-posto istovjetan slijedu u odnosu na
aminokiselinske sljedove navedene kao SEQ ID NO: 172; i/ili
b) aminokiselinski slijed lakog lanca pune duljine koji je najmanje 90-posto istovjetan slijedu u odnosu na
aminokiselinske sljedove navedene kao SEQ ID NO: 173.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema bilo kojem od prethodnih patentnih zahtjeva, naznaceno time, da
protutijelo anti-sklerostin sadrzi VL polipeptidni slijed koji sadrZi aminokiselinski slijed naveden kao SEQ ID NO:
811 VH polipeptidni slijed koji sadrZi aminokiselinski slijed naveden kao SEQ ID NO: 70.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema bilo kojem od prethodnih patentnih zahtjeva, naznaceno time, da
protutijelo anti-sklerostin sadrZi aminokiselinski slijed lakog lanca pune duljine koji sadrZi aminokiselinski slijed
naveden kao SEQ ID NO: 173 i aminokiselinski slijed teSkog lanca pune duljine koji sadrZi aminokiselinski slijed
naveden kao SEQ ID NO: 172.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema bilo kojem od prethodnih patentnih zahtjeva, naznaceno time, da
program lijeCenja ukljucuje prvi reZim doziranja od 20 mg po kg tjelesne teZine ljudskog pacijenta koji se primjenjuje
na mjese¢noj bazi nakon éega slijedi drugi reZim doziranja.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema prema zahtjevu 8, naznaceno time, da:
(a) drugirezim doziranja je 1-50 mg po kg tjelesne teZine ljudskog pacijenta koji se daje jednom u dva mjeseca
ili tromjesec¢no, primjerice drugi reZim doziranja je 20 mg po kg tjelesne tezine ljudskog pacijenta koji se daje na
dvomjeseéno ili tromjeseéno; ili
(b) prvi rezim doziranja je 20 mg po kg tjelesne teZine ljudskog pacijenta koji se daje mjesecno tijekom
razdoblja od 1 godine, a drugi reZim doziranja je 20 mg po kg tjelesne teZine ljudskog pacijenta koji se daje
dvaput -mjesecno ili tromjesecno u razdoblju od najmanje 1 godine.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema bilo kojem od prethodnih patentnih zahtjeva, naznaceno time, da se
protutijelo anti-sklerostin daje intravenozno.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema bilo kojem od prethodnih patentnih zahtjeva, naznaceno time, da
obuhvaca davanje dodatne terapijske tvari, kao $to su bifosfonat, paratiroidni hormon, kaleilitici, kalcimimetici
(primjerice cinakalcet), statini, anaboli¢ki steroidi, lantanijeve i stroncijeve soli, i/ili natrijev fluorid.
Protutijelo anti-sklerostin za uporabu prema bilo kojem od prethodnih patentnih zahtjeva, naznaceno time, da se
protutijelo formulira u farmaceutskom pripravku.
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