1. Junginys, kurį sudaro viena arba kelios šių formulių:
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kur R11, R12, ir R13 neatsižvelgiant į kitas liekanas pasirenkamos iš H, -C1-C4 alkilo, -C1-C4 halogenalkilo, -CN, -F, -Cl, -Br ir -I, su išlyga, kad jeigu viena iš R11, R12 arba R13 yra H, tai bent vienas iš kitų dviejų pakaitų nėra nei H, nei metilas; arba druska, stereoizomeras, stereoizomerų mišinys, jų solvatas arba hidratas,
naudojami mitochondrijų ligai gydyti;
kai mitochondrijų liga pasirenkama iš grupės, kurią sudaro paveldimos mitochondrijų ligos; miokloninė susivėlusių raudonųjų skaidulų epilepsija (angl. Myoclonic Epilepsy with Ragged Red Fibers, MERRF); mitochondrinė miopatija, encefalopatija, laktoacidozė, insultas (MELAS); Leberio paveldimoji optinė neuropatija (angl. Leber’s Hereditary Optic Neuropathy, LHON); Li (Leigh) liga; Kirnso-Seiro (Kearns-Sayre) sindromas (KSS); Fridricho (Friedreich) ataksija (FA); kitos miopatijos; kardiomiopatija; encefalopatija; insktų kanalėlių acidozė; neurodegeneracinės ligos; Parkinsono (Parkinson) liga; Alzheimerio (Alzheimer) liga; amiotrofinė lateralinė sklerozė (ALS); motorinių neuronų ligos; kitos neurologinės ligos; epilepsija; genetinės ligos; Hantingtono (Huntington) liga; nuotaikos sutrikimai; šizofrenija; bipolinis sutrikimas; su amžiumi susijusios ligos; geltonosios dėmės degeneracija; diabetas.
2. Junginys pagal 1 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kuriame vienas arba daugiau junginių pasirenkami iš junginių, kurių formulė:
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3. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kuris yra:
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4. Junginys pagal 1 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kuriame nė viena iš R11, R12 ir R13 nėra H, o bent viena iš R11, R12 ir R13 yra ne metilas.
5. Junginys, kurio formulė:
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kuriame Rh pasirinktas iš grupės, kurią sudaro:
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kai * rodo Rh jungties prie likusios molekulės tašką;
kurioje R1, R2 ir R3, neatsižvelgiant į kitas liekanas, pasirenkamos iš -C1-C4 alkilo, -C1-C4 halogenalkilo, -CN, -F, -Cl, -Br, ir -I, su išlyga, kad bent viena iš R1, R2 ir R3 yra ne metilas; arba druska, stereoizimeras, stereoizomerų mišinys, jų solvatas arba hidratas.
6. Junginys, kurio formulė:
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kurioje R1, R2 ir R3, neatsižvelgiant į kitas liekanas, pasirenkamos iš -C1-C4 alkilo, -C1-C4 halogenalkilo, -CN, -F, -Cl, -Br ir -I, su išlyga, kad bent viena iš R1, R2 ir R3 yra ne metilas; arba druska, stereoizimeras, stereoizomerų mišinys, jų solvatas arba hidratas.
7. Junginys, kurio formulė:
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kur R1, R2 ir R3, neatsižvelgiant į kitas liekanas, pasirenkamos iš -C1-C4 alkilo, -C1-C4 halogenalkilo, -CN, -F, -Cl, -Br ir -I, su išlyga, kad bent viena iš R1, R2 ir R3 yra ne metilas; arba druska, stereoizimeras, stereoizomerų mišinys, jų solvatas arba hidratas.
8. Junginys, kurį sudaro viena IV formulė arba kelios jų:
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kur R11, R12 ir R13, neatsižvelgiant į kitas liekanas, pasirenkamos iš H, -C1-C4 alkilo, -C1-C4 halogenalkilo, -CN, -F, -Cl, -Br ir -I, su išlyga, kad jeigu viena iš R11, R12 arba R13 yra H, tai bent vienas iš kitų pakaitų nėra nei H, nei metilas; arba druska, stereoizomeras, stereoizomerų mišinys, jų solvatas arba hidratas,
naudojami mitochondrijų ligai gydyti;
kai mitochondrijų liga pasirenkama iš grupės, kurią sudaro paveldimos mitochondrijų ligos; miokloninė susivėlusių raudonųjų skaidulų epilepsija (MERRF); mitochondrinė miopatija, encefalopatija, laktoacidozė, insultas (MELAS); Leberio (Leber) paveldimoji optinė neuropatija (LHON); Li (Leigh) liga; Kirnso-Seiro (Kearns-Sayre) sindromas (KSS); Fridricho (Friedreich) ataksija (FA); kitos miopatijos; kardiomiopatija; encefalopatija; insktų kanalėlių acidozė; neurodegeneracinės ligos; Parkinsono (Parkinson) liga; Alzheimerio (Alzheimer) liga; amiotrofinė lateralinė sklerozė (ALS); motorinių neuronų ligos; kitos neurologinės ligos; epilepsija; genetinės ligos; Hantingtono (Huntington) liga; nuotaikos sutrikimai; šizofrenija; bipolinis sutrikimas; su amžiumi susijusios ligos; geltonosios dėmės degeneracija ir diabetas.
9. Junginys, pasirinktas iš grupės junginių, kurių formulės:
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kur R1, R2 ir R3, neatsižvelgiant į kitas liekanas, pasirenkamos iš -C1-C4 alkilo, su išlyga, kad bent viena iš R1, R2 ir R3 yra ne metilas; arba druska, stereoizimeras, stereoizomerų mišinys, jų solvatas arba hidratas.
10. Junginys pagal 5, 6, 7 arba 9 punktą, skirtas panaudoti gydant mitochondrijų ligas.
11. Junginys, kurį sudaro viena XI-O formulė arba XI-R formulė, arba kelios jų:
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kur R11, R12 ir R13 neatsižvelgiant į kitas liekanas pasirenkamos iš H, -C1-C4 alkilo, -C1-C4 halogenalkilo, -CN, -F, -Cl, -Br ir -I, su išlyga, kad jeigu viena iš R11, R12 arba R13 yra H, tai bent vienas iš kitų pakaitų nėra nei H, nei metilas; arba druska, stereoizomeras, stereoizomerų mišinys, jų solvatas arba hidratas, naudojami mitochondrijų ligai gydyti.
12. Junginys pagal 11 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kuris yra:
[image: image14.png]HyC
CH3

H3C CH; VIL-i




13. Junginys pagal 5 punktą, skirtas panaudoti mitochondrijų ligai gydyti, kai liga pasirenkama iš grupės, kurią sudaro paveldimos mitochondrijų ligos; miokloninė susivėlusių raudonųjų skaidulų epilepsija (MERRF); mitochondrinė miopatija, encefalopatija, laktoacidozė, insultas (MELAS); Leberio (Leber) paveldimoji optinė neuropatija (LHON); Li (Leigh) liga; Kirnso-Seiro (Kearns-Sayre) sindromas (KSS) ir Fridricho (Friedreich) ataksija (FA);
14. Junginys pagal 5 punktą, papildomai turintis farmaciškai priimtinos pagalbinės medžiagos.
15. Junginys pagal 10 arba 11 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtus punktus, kai mitochondrijų liga pasirenkama iš grupės, kurią sudaro paveldimos mitochondrijų ligos; miokloninė susivėlusių raudonųjų skaidulų epilepsija (MERRF); mitochondrinė miopatija, encefalopatija, laktoacidozė, insultas (MELAS); Leberio (Leber) paveldimoji optinė neuropatija (LHON); Li (Leigh) liga; Kirnso-Seiro (Kearns-Sayre) sindromas (KSS); Fridricho (Friedreich) ataksija (FA); kitos miopatijos; kardiomiopatija; encefalopatija; insktų kanalėlių acidozė; neurodegeneracinės ligos; Parkinsono (Parkinson) liga; Alzheimerio (Alzheimer) liga; amiotrofinė lateralinė sklerozė (ALS); motorinių neuronų ligos; kitos neurologinės ligos; epilepsija; genetinės ligos; Hantingtono (Huntington) liga; nuotaikos sutrikimai; šizofrenija; bipolinis sutrikimas; su amžiumi susijusios ligos; geltonosios dėmės degeneracija; diabetas ir vėžys.
16. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga pasirenkama iš grupės, kurią sudaro paveldimos mitochondrijų ligos; miokloninė susivėlusių raudonųjų skaidulų epilepsija (MERRF); mitochondrinė miopatija, encefalopatija, laktoacidozė, insultas (MELAS); Leberio (Leber) paveldimoji optinė neuropatija (LHON); Li (Leigh) liga; Kirnso-Seiro (Kearns-Sayre) sindromas (KSS) ir Fridricho (Friedreich) ataksija (FA).
17. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra miokloninė susivėlusių raudonųjų skaidulų epilepsija (MERRF).
18. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra mitochondrinė miopatija, encefalopatija, laktoacidozė, insultas (MELAS).
19. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Leberio (Leber) paveldimoji optinė neuropatija (LHON).
20. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Li (Leigh) liga.
21. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Kirnso-Seiro (Kearns-Sayre) sindromas (KSS).
22. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Fridricho (Friedreich) ataksija (FA).
23. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Parkinsono (Parkinson) liga.
24. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Hantingtono (Huntington) liga.
25. Junginys pagal 2 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Alzheimerio (Alzheimer) liga.
26. Junginys, aprašytas 2 apibrėžtyje, skirtas naudoti, kaip nurodyta šioje apibrėžtyje, kai mitochondrijų liga yra amiotropinė lateralinė sklerozė (ALS) liga.
27. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga pasirenkama iš grupės, kurią sudaro paveldimos mitochondrijų ligos; miokloninė susivėlusių raudonųjų skaidulų epilepsija (MERRF); mitochondrinė miopatija, encefalopatija, laktoacidozė, insultas (MELAS); Leberio (Leber) paveldimoji optinė neuropatija (LHON); Li (Leigh) liga; Kirnso-Seiro (Kearns-Sayre) sindromas (KSS) ir Fridricho (Friedreich) ataksija (FA).
28. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra miokloninė susivėlusių raudonųjų skaidulų epilepsija (MERRF).
29. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra mitochondrinė miopatija, encefalopatija, laktoacidozė, insultas (MELAS).
30. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Leberio (Leber) paveldimoji optinė neuropatija (LHON).
31. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Li (Leigh) liga.
32. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Kirnso-Seiro (Kearns-Sayre) sindromas (KSS).
33. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Fridricho (Friedreich) ataksija (FA).
34. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Parkinsono (Parkinson) liga.
35. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Hantingtono (Huntington) liga.
36. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra Alzheimerio (Alzheimer) liga.
37. Junginys pagal 3 punktą, skirtas panaudoti pagal minėtą punktą, kai mitochondrijų liga yra amiotropinė lateralinė sklerozė (ALS) liga.
