1. Junginys, kurio formulė I:
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arba jo farmaciniu požiūriu priimtina druska, kur R yra COOH arba CH2OH.

2. Junginys pagal 1 punktą, kur R yra CH2OH.

3. Junginys pagal 1 punktą, kur R yra COOH.

4. Farmacinė kompozicija, apimanti:

formulės I junginį pagal 1 punktą; ir

farmaciniu požiūriu priimtiną nešiklį arba adjuvantą.

5. Farmacinė kompozicija pagal 4 punktą, kur formulės I junginys turi struktūrą:
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6. Farmacinė kompozicija pagal 4 punktą, kur formulės I junginys turi struktūrą:
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7. Farmacinė kompozicija pagal bet kurį iš 4-6 punktų, dar apimanti papildomą agentą, parinktą iš mukolitinio agento, bronchodilatoriaus, antibiotiko, priešinfekcinio agento, priešuždegiminio agento, CFTR moduliatoriaus arba maisto medžiagos.
8. Formulės I junginys pagal 1 punktą, skirtas panaudoti gydyme arba ligos palengvinime paciente, kur minėta liga yra parinkta iš cistinės fibrozės, astmos, rūkymo sukelto LOPL, lėtinio bronchito, rinosinusito, konstipacijos, pankreatito, kasos nepakankamumo, vyrų nevaisingumo, sukelto įgimto dvipusio sėklų kanalo nebuvimo (CBAVD), lengvos plaučių ligos, idiopatinio pankreatito, alerginės bronchopulmoninės aspergiliozės (ABPA), kepenų ligos, paveldimos emfizemos, paveldimos hemochromatozės, krešėjimo-fibrinolizės trūkumo, tokio kaip baltymo C trūkumas, tipo 1 paveldimos angioedemos, lipidų perdirbimo nepakankamumo, tokio kaip šeiminė hipercholesterolemija, tipo 1 chilomikronemija, abetalipoproteinemija, lizosomų saugojimo ligų, tokių kaip I-ląstelių liga/pseudo-Hurler liga, mukopolisacharidozių, Sandhof/Tay-Sachs, Crigler-Najjar tipo II, poliendokrinopatijos/hiperinsulinemijos, cukrinio diabeto, Larono nykštukizmo, mieloperoksidazės trūkumo, pirminio hipoparatiroidizmo, melanomos, glikanozės CDG tipo 1, įgimtos hipertireozės, osteogenesis imperfecta, paveldimos hipofibrinogenemijos, ACT trūkumo, Diabetes insipidus (DI), neurohipofizinio DI, nefrogeninio DI, Charcot-Marie Tooth sindromo, Pelizaeuso-Merzbacherio ligos, neurodegeneracinių ligų, tokių kaip Alzheimerio liga, Parkinsono liga, amiotrofinė šoninė sklerozė, progresuojantis supranuklearinis paralyžius, Picko liga, keleto poliglutamino neurologinių sutrikimų, tokių kaip Huntingtono, tipo I spinocerebeliarinė ataksija, stuburo ir bulbarinė raumenų atrofija, dentatubulinė palidoluiziazinė atrofija ir miotoninė distrofija, o taip pat spongiforminės encefalopatijos, tokios kaip paveldima Creutzfeldto-Jakobo liga (dėl priono baltymo subrendimo defekto), Fabry ligos, Gerstmano-Strauslerio-Scheinkerio sindromo, LOPL, sausų akių ligos arba Sjogreno ligos.

9. Junginys, skirtas panaudoti pagal 8 punktą, kur formulės I junginys turi struktūrą:
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10. Junginys, skirtas panaudoti pagal 8 punktą, kur formulės I junginys turi struktūrą:
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11. Junginys, skirtas panaudoti pagal bet kurį iš 8 – 10 punktų, kur minėta liga yra cistinė fibrozė.

12. Rinkinys, skirtas panaudoti CFTR arba jo fragmento aktyvumo matavimui biologiniame mėginyje in vitro arba in vivo, apimantis:

i. kompoziciją, apimančią formulės I junginį pagal 1 punktą; ir
ii. instrukcijas, skirtas:

a. kompozicijos kontaktavimui su biologiniu mėginiu; ir
b. minėto CFTR arba jo fragmento aktyvumo matavimui.

13. Rinkinys pagal 12 punktą, dar apimantis instrukcijas, skirtas:

i. kontaktavimui papildomo junginio su biologiniu mėginiu;

ii. minėto CFTR arba jo fragmento aktyvumo matavimui, esant minėtam papildomam junginiui; ir
iii. palyginimą CFTR arba jo fragmento aktyvumo, esant minėtam papildomam junginiui su CFTR arba jo fragmento aktyvumu, esant minėtai kompozicijai, apimančiai formulės I junginį pagal 1 punktą.

14. Rinkinys pagal 13 punktą, kur
minėto CFTR arba jo fragmento aktyvumo matavimo palyginimas pateikia CFTR arba jo fragmento tankio matavimą.

15. Rinkinys pagal bet kurį iš 12 – 14 punktų, kur formulės I junginys turi struktūrą:
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16. Rinkinys pagal 12 – 14 punktus, kur formulės I junginys turi struktūrą:
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