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1. 1 formulės junginiai ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui:


kurioje: 

X reiškia SO arba SO2,

R1 reiškia H, C1-6-alkilą,

R2 yra H arba grupė, parinkta iš C1-10-alkilo ir C2-6-alkenilo, kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš halogeno ir C1-3-fluoralkilo, arba kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1, COOR2.1, CONR2.2R2.3, SR2.1, SO-R2.1, SO2-R2.1, C6-10-arilo, -het, heteroarilo, mono- arba biciklinio C3-10-cikloalkilo, CH2-NR2.2R2.3 ir NR2.2R2.3,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, halogeno, OR2.1, okso, CF3, CHF2, CH2F, C1-6-alkilo, C1-6-alkanolio, C6-10-arilo, COOR2.1, CH2-NR2.2R2.3 ir NR2.2R2.3,

kur: 

het reiškia tri-vienuolikanarį, mono- arba biciklinį, sotų arba dalinai sotų, pasirinktinai anilintą arba pasirinktinai tiltelinį heterociklą,
kuris turi 1, 2, 3 arba 4 hetatomus, nepriklausomai vienas nuo kito parinktus iš N, S arba O,

ir kur: 

hetarilas yra penkia-dešimtnaris, mono- arba biciklinis, pasirinktinai anilintas hetarilas, kuris turi 1, 2, 3 arba 4 hetatomus, nepriklausomai vienas nuo kito parinktus iš N, S arba O,

ir kur: 

cikloalkilas gali būti sotus arba dalinai sotus,

kur:
R2.1 yra H arba yra grupė, parinkta iš C1-6-alkilo, C1-6-alkanolio, C1-3-haloalkilo, mono- arba biciklinio -C3-10-cikloalkilo, C6-10-aril-C1-6-alkileno, hetaril-C1-6-alkileno, het-C1-6-alkileno, C3-10-cikloalkil-C1-6-alkileno, mono- arba biciklinio C6-10-arilo, hetarilo ir -het,
kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, O-(C1-3-alkil), halogeno, C1-6-alkilo ir C6-10-arilo,

kur: 

R2.2 ir R2.3 nepriklausomai viena nuo kitos reiškia H arba grupę, parinktą iš C1-6-alkilo, mono- arba biciklinio C3-10 cikloalkilo, C6-10-aril-C1-6-alkileno, hetaril-C1-6-alkileno, mono- arba biciklinio C6-10-arilo, het, hetarilo, CO-NH2, CO-NHCH3, -CO-N(CH3)2, SO2-(C1-C2-alkil), CO-R2.1 ir COOR2.1,
kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, halogeno, C1-6-alkilo, C6-10-arilo ir COOR2.1,

arba 

R2 reiškia mono- arba policiklinį C3-10 cikloalkilą, kuris pasirinktinai gali būti prisijungęs tilteliu vieną arba daugiau kartų per C1-3-alkilo grupes ir kuris pasirinktinai gali būti pakeistas grupe, parinkta iš šakoto arba nešakoto C1-6-alkanolio, C1-3-fluoralkilo, C1-3-alkilen-OR2.1, OR2.1, COOR2.1, -SO2-NR2.2R2.3, het, -NH-CO-O-(C1-6-alkil), -NH-CO-(C1-6-alkil), -NH-CO-O-(C6-10-aril), -NH-CO-(C6-10-aril), -NH-CO-O-hetarilo, -NH-CO-hetarilo, -NH-CO-O-(C1-3-alkilen)-(C6-10-aril), -NH-CO-(C1-3-alkilen)-(C6-10-aril), -N(C1-3-alkil)-CO-(C1-6-alkil), -N(C1-3-alkil)-CO-O-(C6-10-aril), -N(C1-3-alkil)-CO-(C6-10-aril), -N(C1-3-alkil)-CO-O-hetarilo, -N(C1-3-alkil)-CO-hetarilo, -N(C1-3-alkil)-CO-O-(C1-3-alkilen)-(C6-10-aril), -N(C1-3-alkil)-CO-(C1-3-alkilen)-(C6-10-aril), C6-10-arilo, C1-6-alkilo, C6-10-aril-C1-6-alkileno, hetaril-C1-6-alkileno, mono- arba biciklinio C3-10 cikloalkilo ir NR2.2R2.3,
kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, okso, halogeno, CF3, CHF2, CH2F, C1-6-alkilo, C6-10-arilo ir NR2.2R2.3,

arba 

R2 reiškia mono- arba policiklinį C6-10-arilą, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas OH, SH arba halogenu arba viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1, COOR2.1, NR2.2R2.3, CH2-NR2.2R2.3, C3-10-cikloalkilo, het, C1-6-alkilo, C1-3-fluoralkilo, CF3, CHF2, CH2F, C6-10-aril-C1-6-alkileno, het-C1-6-alkileno, hetaril-C1-6-alkileno, C6-10-arilo, SO2-CH3, SO2-CH2CH3 ir SO2-NR2.2R2.3,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, CF3, CHF2, CH2F, okso, halogeno, CF3, CHF2, CH2F, C1-6-alkilo, C6-10-arilo ir NR22R2.3,

arba
R2 reiškia grupę, parinktą iš het ir hetarilo, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš halogeno, OH, okso, CF3, CHF2 ir CH2F, arba viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1, C1-3-alkilen-OR2.1, SR2.1, SO-R2.1, SO2-R2.1, COOR2.1, COR2.1, C1-6-alkanolio, mono- arba biciklinio C3-10-cikloalkilo, C6-10-arilo, C1-6-alkilo, C6-10-aril-C1-6-alkileno, hetaril-C1-6-alkileno, het, hetarilo, C1-3-alkilen-OR2.1 ir NR2.2R2.3,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, okso, halogeno, CF3, CHF2, CH2F, C1-6-alkilo, C6-10-arilo ir NR2.2R2.3,

arba kur:
NR1R2 kartu reiškia heterociklinį C4-7 žiedą, kuris pasirinktinai gali būti tiltelinis, kuris turi 1, 2 arba 3 hetatomus, parinktus iš N, O ir S, ir kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, C1-3-alkilen-OR.1, okso, halogeno, C1-6-alkilo, C6-10-arilo, COOR2.1, CH2-NR2.2-COO-R2.1, CH2-NR2.2-CO-R2.1, CH2-NR2.2-CO-CH2-NR2.2R2.3, CH2-NR2.2-SO2-C1-3-alkilo, CH2-NR2.2-SO2-NR2.2R2.3, CH2-NR2.2-CO-NR2.2R2.3, CO-NR2.2R2.3, CH2-NR2.2R2. ir NR2.2R2.3,

ir kur: 

R3 yra C6-10-arilas,
kuris pasirinktinai gali būti pakeistas orto, para arba meta padėtyje viena, dviem arba trimis grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš fluoro, chloro, bromo, hidroksi, CN, C1-6-alkilo, C1-3-fluoralkilo, -C1-3-alkilen-OR2.1, -C1-3-alkilen-NR2.2R2.3, -NR2.2R2.3, O-R2.1; SO-R2.1, SO2-R2.1, COOR2.1, -CO-NH-(C1-6-alkilen)-hetarilo, -CO-NH-hetarilo, -CO-N(CH3)-het, -CO-N(CH3)-(C1-3-alkilen)-het, -CO-N(CH3)-(C1-3-alkilen)-hetarilo, -CO-N(C3-7-cikloalkil)-het, -CO-NR2.2R2.3, -CO-NH-(C1-6-alkilen)-het, NR2.2-CO-R2.1, C6-10-arilo, C6-10-aril-C1-2-alkileno, het-C1-2-alkileno, -het, -CO-het, CO-N(CH3)-C3-7-cikloalkilo, C3-7-cikloalkilo, C3-7-cikloalkil-C1-2-alkileno, hetaril-C1-2-alkileno ir hetarilo,
kur šios grupės pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, halogeno, -C1-3-fluoralkilo, okso, metilo ir fenilo,

arba kur:
R3 yra grupė, parinkta iš het ir hetarilo, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš halogeno, C1-3-fluoralkilo, CN, OH, okso, -C1-6-alkilo, -C1-3-alkilen-NR2.2R2.3, -NR2.2R2.3, SO-R2.1, SO2-R2.1, -O-R2.1, -COOR2.1, SO2-(CH3), SO2-(CH2-CH3), C6-10-arilo, het, C3-7-cikloalkilo ir hetarilo,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, halogeno, -C1-3-fluoralkilo, C1-6-alkilo, C6-10-arilo, -COO(C1-3-alkil) ir O-(C1-3-alkil),

arba kur: 

R3 reiškia -O-R3.1,

kurioje: 

R3.1 yra grupė, parinkta iš -C1-6-alkilo, -C6-10-arilo, -C1-3-alkilen-C6-10-arilo, hetarilo ir het, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas orto, para arba meta padėtyje viena, dviem arba trimis grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš fluoro, chloro, bromo, hidroksi, CN, C1-6-alkilo, C1-3-fluoralkilo, CO-(C1-5-alkil), -CO-(C1-3-fluoralkil), -CO-NH-(C1-6-alkilen)-hetarilo, -CO-N(C1-3-alkil)-(C1-6-alkilen)-hetarilo, -CO-N(C1-3-alkil)-het, -CO-N(C3-7-cikloalkil)-het, -C1-3-alkilen-OR2.1, -C1-3-alkilen-NR2.2R2.3, -NR2.2R2.3, O-R2.1; SO-R2.1, SO2-R2.1, COOH, COO-(C1-4-alkil), -O-C1-3-alkilen-N(C1-3-alkil)2, CO-NR2.2R2.3, NR2.2-CO-R2.1, C6-10-arilo, C6-10-aril-C1-2-alkileno, het-C1-2-alkileno, -CO-het, het, -CO-C3-7-cikloalkilo, -CO-N(C1-3-alkil)-C3-7-cikloalkilo, C3-7-cikloalkilo, C3-7-cikloalkil-C1-2-alkileno, hetaril-C1-2-alkileno ir hetarilo,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos 1, 2, 3 arba 4 grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš F, Cl, Br, metilo, O-metilo, etilo, O-etilo, OH, okso ir CF3.

ir kur: 

R4 reiškia H, CN, OH, CF3, CHF2, CH2F, F, metilą, etilą, -O-(C1-3-alkil), -C1-3-alkilen-OH, -COO(C1-3-alkil), -CO-het, -(C1-2-alkilen)-NH-SO2-(C1-2-alkil), -(C1-2-alkilen)-N(C1-3-alkil)-SO2-(C1-2-alkil), -(C1-2-alkilen)-O-(C1-2-alkilen)-C6-10-arilą, -C1-3-alkilen-O-C1-3-alkilą, -(C1-2-alkilen)-N(C1-3-alkil)-CO-(C1-2-alkil), -NH-CO-(C1-3-alkilen)-O-(C1-3-alkil), -C1-3-alkilen-NH-CO-(C1-3-alkil), -C1-3-alkilen-NH-CO-(C1-3-alkilen)-N(C1-3-alkil)2, -O-(C1-2-alkilen)-(C6-10-aril), -C1-3-alkilen-NH-CO-(C1-3-alkilen)-O-(C1-3-alkil), -CO-(C6-10-aril), -(C1-2-alkilen)-N(C1-3-alkil)-CO-(C1-2-alkilen)-O-(C1-3-alkil),
kur arilas aukščiau nurodytose grupėse savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau kitų grupių, parinktų iš F, Cl, Br, metilo, etilo, propilo, izopropilo, ciklopropilo, -O-metilo, -O-etilo, -O-propilo, -O-izopropilo, -O-ciklopropilo, -OH ir CF3,
arba kur: 

R3 ir R4 kartu sudaro mono- arba biciklinį, nesotų, sotų arba dalinai sotų heterociklą, kuris turi 1, 2 arba 3 hetatomus, parinktus iš N, O ir S, ir kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš halogeno, OH, okso, C1-3-fluoralkilo, CN, C1-6-alkilo, -O-R2.1, -COOR2.1, SO-R2.1, SO2-R2.1, -C1-3-alkilen-NR2.2R2.3, -NR2.2R2.3, C6-10-arilo, C3-7-cikloalkilo, het ir hetarilo.

2. 1 formulės junginiai pagal 1 punktą ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui,
kur:

X reiškia SO arba SO2,

R1 reiškia H,
R2 reiškia H arba C1-10-alkilą, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš halogeno ir C1-3-fluoralkilo, arba kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1, COOR2.1 CONR2.2R2.3, SR2.1, SO-R2.1, SO2-R2.1, fenilo, het, hetarilo, monociklinio C3-7-cikloalkilo, CH2-NR2.2R2.3 ir NR2.2R2.3,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, Br, OR2.1, okso, CF3, CHF2, CH2F, C1-6-alkilo, C1-6-alkanolio, fenilo, COOR2.1, CH2-NR2.2R2.3 ir NR2.2R2.3,

kur: 

het yra tri-septynnaris, monociklinis, sotus arba dalinai sotus heterociklas arba septyn-vienuolikanaris, biciklinis, sotus arba dalinai sotus heterociklas, kuris turi 1, 2, 3 arba 4 hetatomus, nepriklausomai vienas nuo kito parinktus iš N, S arba O, ir kuriame:
hetarilas yra penkia-šešianaris, monociklinis, aromatinis hetarilas arba septyn-vienuolikanaris, biciklinis, aromatinis hetarilas, kuris turi kiekvienu atveju 1, 2, 3 arba 4 hetatomus, nepriklausomai vienas nuo kito parinktus iš N, S arba O,

ir kur: 

cikloalkilas gali būti sotus arba dalinai sotus,

kur: 

R2.1 yra H arba grupė, parinkta iš C1-6-alkilo, C1-6-alkanolio, C1-3haloalkilo, monociklinio C3-7 cikloalkilo, fenil-C1-6-alkileno, hetaril-C1-6-alkileno, het-C1-6-alkileno, -C3-7-cikloalkil-C1-6-alkileno, fenilo, hetarilo ir het,
kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, C1-6-alkilo, -O-(C1-3-alkil) ir fenilo,

kur: 

R2.2 ir R2.3 nepriklausomai viena nuo kitos reiškia H arba grupę, parinktą iš C1-6-alkilo, monociklinio C3-7 cikloalkilo, fenil-C1-3-alkileno, hetaril-C1-3-alkileno, fenilo, het, hetarilo, CO-NH2, -CO-NHCH3, -CON(CH3)2, SO2-(C1-2-alkil), CO-R2.1 ir COOR2.1,kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, C1-6-alkilo, fenilo ir COOR2.1,

arba
R2 reiškia monociklinį C3-7 cikloalkilą, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas grupe, parinkta iš šakoto arba nešakoto C1-6-alkanolio, C1-3-fluoralkilo, OR2.1, C1-3-alkilen-OR2.1, OR2.1, COOR2.1 SO2-NR2.2R2.3, -het, -NH-CO-O-(fenil), fenilo, C1-6-alkilo, fenil-C1-6-alkileno, -hetaril-C1-6-alkileno, monociklinio C3-7 cikloalkilo ir NR2.2R2.3, kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, okso, F, Cl, CF3, CHF2, CH2F, C1-6-alkilo, fenilo ir -NR2.2R2.3,

arba 

R2 reiškia fenilą, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas OH, SH arba halogenu, arba viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1, COOR2.1, NR2.2R2.3, CH2-NR2.2R2.3, C3-7-cikloalkilo, C3-7 heterociklo, C1-6-alkilo, C1-3-fluoralkilo, fenil-C1-6-alkileno, -het-C1-6-alkileno, -hetaril-C1-6-alkileno, fenilo, SO2-CH3, SO2-CH2CH3 ir SO2-NR2.2R2.3,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, okso, F, Cl, CF3, CHF2, CH2F, C1-6-alkilo, fenilo ir NR2.2R2.3,

arba 

R2 reiškia grupę, parinktą iš het ir hetarilo, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, OH, okso, CF3, CHF2 ir CH2F arba viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1, -C1-3-alkilen-OR2.1, SR2.1, SO-R2.1, SO2-R2.1, COOR2.1, COR2.1, C1-6-alkanolio, monociklinio C3-7-cikloalkilo, fenilo, C1-6-alkilo, fenil-C1-6-alkileno, -hetaril-C1-6-alkileno, -het, -hetarilo ir NR2.2R2.3,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, okso, F, Cl, CF3, CHF2, CH2F, C1-6-alkilo, fenilo ir NR2.2R2.3,

arba kur: 

NR1R2 kartu reiškia heterociklinį C4-7 žiedą, kuris pasirinktinai gali būti tiltelinis, kuris turi 1, 2 arba 3 hetatomus, parinktus iš N, O ir S, ir kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, C1-3-alkilen-OR.1, okso, F, Cl, C1-6-alkilo, fenilo, COOR2.1, CH2-NR2.2-COO-R2.1, CH2-NR2.2-CO-R2.1, CH2-NR2.2-CO-CH2-NR2.2R2.3, CH2-NR2.2-SO2-C1-3-alkil, CH2-NR2.2-SO2-NR2.2R2.3, CH2-NR2.2-CO-NR2.2R2.3, CO-NR2.2R2.3, CH2-NR2.2R2.3 ir NR2.2R2.3,

ir kur: 

R3 yra naftalenas arba fenilas,
kuris pasirinktinai gali būti pakeistas orto, para arba meta padėtyje viena arba dviem grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš fluoro, chloro, bromo, hidroksi, CN, C1-6-alkilo, C1-3-fluoralkilo, -C1-3-alkilen-OR2.1, -C1-3-alkilen-NR2.2R2.3, -NR2.2R2.3, O-R2.1; SO-R2.1, SO2-R2.1, COOR2.1, -CO-NH-(C1-6-alkilen)-hetarilo, -CO-NH-hetarilo, -CO-N(CH3)-het, -CO-N(CH3)-(C1-3-alkilen)-het, -CO-N(CH3)-(C1-3-alkilene)-hetarilo, -CO-N(C3-7-cikloalkil)-het, CO-NR2.2R2.3, -CO-NH-(C1-6-alkilen)-het, -NR2.2-CO-R2.1, fenilo, fenil-C1-2-alkileno, -het-C1-2-alkileno, -het, -CO-het, -CO-N(CH3)-het, CO-N(CH3)-C3-7-cikloalkilo, C3-7-cikloalkilo, C3-7-cikloalkil-C1-2-alkileno, -hetaril-C1-2-alkileno ir -hetarilo,
kur šios grupės pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, -C1-3-fluoralkilo, okso, metilo ir fenilo,

arba kur:
R3 reiškia grupę, parinktą iš het ir hetarilo, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, C1-3-fluoralkilo, CN, OH, okso, -C1-6-alkilo, -C1-3-alkilen-NR2.2R2.3, -NR2.2R2.3, SO-R2.1, SO2-R2.1, -O-R2.1, -COOR2.1, SO2-(CH3), SO2-(CH2-CH3), fenilo, het, C3-7-cikloalkilo ir hetarilo,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, Br, -C1-3-fluoralkilo, C1-6-alkilo, fenilo, -COO(C1-3-alkil) ir O-(C1-3-alkil),

arba kur: 

R3 reiškia -O-R3.1,

kur: 

R3.1 yra grupė, parinkta iš -C1-6-alkilo, -fenilo, -C1-3-alkilen-fenilo, hetarilo ir het,
kuri pasirinktinai yra pakeista orto, para arba meta padėtyje viena, dviem arba trimis grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš fluoro, chloro, bromo, hidroksi, CN, C1-6-alkilo, C1-3-fluoralkilo, CO-(C1-5-alkil), -CO-(C1-3-fluoralkil), -CO-NH-(C1-6-alkilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(C1-6-alkilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-het, -CO-N(C3-7-cikloalkil)-het, -C1-3-alkilen-OR2.1, -C1-3-alkilen-NR2.2R2.3, -NR2.2R2.3 O-R2.1; SO-R2.1, SO2-R2.1, COOH, COO-(C1-4-alkil), -O-C1-3-alkilen-N(C1-3-alkil)2, CO-NR2.2R2.3, NR2.2-CO-R2.1, fenilo, fenil-C1-2-alkileno, het-C1-2-alkileno, -CO-het, het, -CO-C3-7-cikloalkilo, -CO-N(CH3)-C3-7-cikloalkilo, C3-7-cikloalkilo,
C3-7-cikloalkil-C1-2-alkileno, hetaril-C1-2-alkileno ir hetarilo,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos 1, 2, 3 arba 4 grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš F, Cl, Br, metilo, O-metilo, etilo, O-etilo, OH, okso ir CF3,

ir kur: 

R4 reiškia H, CN, OH, CF3, CHF2, CH2F, F, metilo, etilo, O-metilo, O-etilo, O-propilo, O-izopropilo, -C1-3-alkilen-OH, -COO(C1-3-alkil), -CO-het, -(C1-2-alkilen)-NH-SO2-(C1-2-alkil), -(C1-2-alkilen)-N(CH3)-SO2-(C1-2-alkil), -(C1-2-alkilen)-O-(C1-2-alkilen)-fenilo, -C1-3-alkilen-O-C1-3-alkilo, -(C1-2-alkilen)-N(CH3)-CO-(C1-2-alkil), -NH-CO-(C1-3-alkilen)-O-(C1-3-alkil), -C1-3-alkilen-NH-CO-(C1-3-alkil), -C1-3-alkilen-NH-CO-(C1-3-alkilen)-N(C1-3-alkil)2, -O-(C1-2-alkilen)-fenilo, -C1-3-alkilen-NH-CO-(C1-3-alkilen)-O-(C1-3-alkil), -CO-fenilo, -(C1-2-alkilen)-N(CH3)-CO-(C1-2-alkilen)-O-(C1-3-alkil),
kur fenilas aukščiau nurodytose grupėse pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, metilo, etilo, propilo, -O-metilo, -O-etilo, -O-propilo, -OH ir CF3,
arba kur:
R3 ir R4 kartu sudaro mono- arba biciklinį, nesotų, sotų arba dalinai sotų heterociklą, kuris turi 1, 2 arba 3 hetatomus, parinktus iš N, O ir S, ir kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, OH, okso, C1-3-fluoralkilo, CN, C1-6-alkilo, -O-R2.1, -COOR2.1, SO-R2.1, SO2-R2.1, -C1-3-alkilen-NR2.2R2.3, -NR2.2R2.3, fenilo, C3-7-cikloalkilo, het ir hetarilo.

3. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1 arba 2 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:
X reiškia SO,

R1 reiškia H,
R2 reiškia H arba C1-6-alkilą, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, CF3, CHF2 arba CH2F, arba kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1, COOR2.1, CONR2.2R2.3, SR2.1, SO-R2.1, SO2-R2.1, fenilo, het, hetarilo, monociklinio C3-7-cikloalkilo, CH2-NR2.2R2.3 ir NR2.2R2.3,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, Br, CF3, CHF2, CH2F, OR2.1, okso, metilo, etilo, propilo, izopropilo, metanolio, etanolio, fenilo, COOR2.1, CH2-NR2.2R2.3 ir NR2.2R2.3,

kur: 

het yra tri-septynnaris, monociklinis, sotus arba dalinai sotus heterociklas, kuris turi 1, 2 arba 3 hetatomus, nepriklausomai vienas nuo kito parinktus iš N, S arba O,

ir kur: 

hetarilas yra penkia-šešianaris, monociklicnis, aromatinis hetarilas, kuri turi 1, 2 arba 3 hetatomus, nepriklausomai vienas nuo kito parinktus iš N, S arba O,

ir kur: 

cikloalkilas gali būti sotus arba dalinai sotus,

kur: 

R2.1 yra H arba grupė, parinkta iš metilo, etilo, propilo, izopropilo, metanolio, etanolio, monociklinio C3-7 cikloalkilo, fenil-C1-2-alkileno, -hetaril-C1-2-alkileno, -het-C1-2-alkileno, C3-7-cikloalkil-C1-2-alkileno, fenilo, hetarilo ir het,
kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, metilo, etilo, propilo, izopropilo, O-metilo, O-etilo, O-propilo, O-izopropilo ir fenilo,

kur: 

R2.2 ir R2.3 nepriklausomai viena nuo kitos reiškia H arba grupę, parinktą iš metilo, etilo, propilo, izopropilo, monociklinio C3-7 cikloalkilo, fenil-C1-3-alkileno, hetaril-C1-3-alkileno, fenilo, -het, -hetarilo, CO-NH2, CO-NHCH3, CON(CH3)2, SO2-(C1-2-alkil), CO-R2.1 ir COOR2.1,
kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, metilo, etilo, propilo, izopropilo, fenilo ir COOR2.1,

arba
R2 reiškia monociklinį C3-7 cikloalkilą, kuri pasirinktinai gali būti pakeista grupe, parinkta iš C1-2-alkanolio, C1-3-fluoralkilo C1-3-alkilen-OR2.1, OR2.1, COOR2.1, SO2-NR2.2R2.3, -het, -NH-CO-O-(fenil), metilo, etilo, propilo, izopropilo, fenilo, fenil-C1-2-alkileno, -hetaril-C1-2-alkileno, monociklinio C3-7 cikloalkilo ir NR2.2R2.3,
kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, okso, F, Cl, CF3, CHF2, CH2F, metilo, etilo, propilo, izopropilo, fenilo ir NR2.2R2.3,

arba 

R2 reiškia fenilą, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas OH, SH, F, Cl arba Br arba viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1, COOR2.1, NR2.2R2.3 CH2-NR2.2R2.3, monociklinio C3-7-cikloalkil -het, metilo, etilo, propilo, izopropilo, CF3, CHF2, CH2F, fenil-C1-2-alkileno, het-C1-2-alkileno, hetaril-C1-2-alkileno, fenilo, SO2-CH3, SO2-CH2CH3 ir SO2-NR2.2R2.3,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, okso, F, Cl, CF3, CHF2, CH2F, metilo, etilo, propilo, izopropilo, fenilo ir NR2.2R2.3,

arba
R2 reiškia grupę, parinktą iš het ir hetarilo,
kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, OH, okso, CF3, CHF2 ir CH2F arba viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1, C1-3-alkilen-OR221, SR2.1, SO-R2.1, SO2-R2.1, COOR2.1, COR2.1, metanolio, etanolio, monociklinio C3-7-cikloalkilo, fenilo, metilo, etilo, propilo, izopropilo, fenil-C1-2-alkileno, hetaril-C1-2-alkileno, -het, -hetarilo ir NR2.2R2.3,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, okso, F, Cl, CF3, CHF2, CH2F, metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo, fenilo ir NR2.2R2.3,

ir kur:
R3 yra naftalenas arba fenilas,
kuris pasirinktinai gali būti pakeistas orto, para arba meta padėtyje viena arba dviem grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš fluoro, chloro, bromo, hidroksi, CN, metilo, etilo, propilo, izopropilo, ciklopropilo, CF3, CHF2, CH2F, -OCH3, OCH2CH3; SO2-CH3, SO-CH3, COOCH3, COOCH2CH3, -CO-NH-(metilen)-hetarilo, -CO-NH-(etilen)-hetarilo, -CO-NH-hetarilo, -CO-N(CH3)-het, -CO-N(CH3)-(metilen)-het, -CO-N(CH3)-(etilen)-het, -CO-N(CH3)-(metilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(etilen)-hetarilo, -CO-N(ciklopropil)-het, CO-NH2, CONH(CH3), CON(CH3)2, -CO-NH-(metilen)-het, -CO-NH-(etilen)-het, -NH-CO-metilo, NCH3-CO-metilo, -NH-CO-etilo, NCH3-CO-etilo, -NH-CO-propilo, NCH3-CO-propilo, -NH-CO-izopropilo, NCH3-CO-izopropilo, fenilo, fenil-metileno, fenil-etileno, het-metileno, het-etileno, -het, -CO-het, -CO-N(CH3)-het, CO-N(CH3)-ciklopropilo, C3-7-cikloalkilo, C3-7-cikloalkil-metileno, C3-7-cikloalkil-etileno, hetaril-metileno, hetaril-etileno, -hetarilo, CH2-NH2, CH2-NH(CH3), CH2-N(CH3)2, -NH2, -NH(CH3) ir -N(CH3)2,
kur šios grupės pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, -CF3, CHF2, CH2F, okso, metilo ir fenilo,
arba kur:
R3 reiškia grupę, parinktą iš het ir hetarilo, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, CF3, CHF2, CH2F, CN, OH, okso, metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo, ciklopropilo, -O-metilo, -O-etilo, -O-propilo, -O-izopropilo, -COO-metilo, -COO-etilo, -COO-propilo, -COO-izopropilo, SO-(CH3), SO-(CH2-CH3), SO2-(CH3), SO2-(CH2-CH3), fenilo, CH2-NH2, CH2-NH(CH3), CH2-N(CH3)2, -NH2, -NH(CH3), -N(CH3)2, het ir hetarilo,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, CF3, CHF2, CH2F, metilo, etilo, propilo, izopropilo, fenilo, -COO-metilo, -COO-etilo ir O-metilo, O-etilo,

arba kur:
R3 reiškia -O-R3.1,

kur: 

R3.1 reiškia grupę, parinktą iš -C1-3-alkilo, -fenilo, -C1-3-alkilen-fenilo, hetarilo ir het,
kuris pasirinktinai gali būti pakeistas orto, para arba meta padėtyje viena, dviem arba trimis grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš fluoro, chloro, bromo, hidroksi, CN, metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo, CF3, CHF2, CH2F, CO-(metil), CO-(etil), CO-(propil), CO-(izopropil), -CO-(CF3), -CO-NH-(metilen)-hetarilo, -CO-NH-(etilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(metilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(etilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(propilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(izopropilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-het, -CO-N(ciklopropil)-het, -CO-N(C5-7-cikloalkil)-het, -metilen-O-metilo, -etilen-O-metilo, -propilen-O-metilo, -metilen-O-etilo, -etilen-O-etilo, -propilen-O-etilo, -metilen-NH2, -metilen-NHCH3, -metilen-N(CH3)2, -etilen-NH2, -etilen-NHCH3, -etilen-N(CH3)2, NH2, N(CH3)2, NHCH3, -O-metilo, O-etilo, O-propilo, O-izopropilo, O-butilo, O-izobutilo, -SO-CH3, SO-etilo, -SO-propilo, -SO-izopropilo, SO2-metilo, -SO2-etilo, SO2-propilo, SO2-izopropilo, COOH, COO-(metil), COO-(etil), COO-(propil), COO-(izopropil), -O-metilen-N(metil)2, -O-etilen-N(metil)2, -O-metilen-N(etil)2, -O-etilen-N(etil)2 , CO-NH2, CO-NH(CH3), CO-N(CH3)2, -NH-CO-metilo, -NCH3-CO-metilo, -NH-CO-etilo, NCH3-CO-etilo, fenilo, fenil-metileno, fenil-etileno, het-metileno, het-etileno, -CO-het, het, -CO-C5-7-cikloalkilo, -CO-ciklopropilo, -CO-N(CH3)-C5-7-cikloalkilo, -CO-N(CH3)-ciklopropilo, C5-7-cikloalkilo, ciklopropilo, C5-7-cikloalkil-metileno, C5-7-cikloalkil-etileno, ciklopropil-metileno, ciklopropil-etileno, hetaril-metileno, hetaril-etileno ir hetarilo,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos 1, 2, 3 arba 4 grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš F, Cl, Br, metilo, O-metilo, etilo, O-etilo, OH, okso ir CF3,

ir kur: 

R4 reiškia H, CN, OH, CF3, CHF2, CH2F, F, metilą, etilą, O-metilą arba O-etilą, -metilen-OH, -etilen-OH, -propilen-OH, izopropilen-OH, -COO(metil), -COO(etil), -COO(propil), -COO(izopropil), -CO-het, -(metilen)-NH-SO2-(metil), -(metilen)-NH-SO2-(etil), -(etilen)-NH-SO2-(metil), -(etilen)-NH-SO2-(etil), -(metilen)-N(CH3)-SO2-(metil), -(metilen)-N(CH3)-SO2-(etil), -(etilen)-N(CH3)-SO2-(metil), -(etilen)-N(CH3)-SO2-(etil), -(metilen)-O-(metilen)-fenilą, -(metifen)-O-(etilen)-fenilą, -(etilen)-O-(metilen)-fenilą, -(etilen)-O-(etilen)-fenilą, -metilen-O-metilą, -metilen-O-etilą, -etilen-O-metilą, -etilen-O-etilą, -(metilen)-N(CH3)-CO-(metil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(etil) -(etilen)-N(CH3)-CO-(metil), -(etilen)-N(CH3)-CO-(etil), -NH-CO-(metilen)-O-(metil), -NH-CO-(metilen)-O-(etil), -NH-CO-(etilen)-O-(metil), -NH-CO-(etilen)-O-(etil), -metilen-NH-CO-(metil), -metilen-NH-CO-(etil), -etilen-NH-CO-(metil), -etilen-NH-CO-(etil), -metilen-NH-CO-(metilen)-N(metil)2, -metilen-NH-CO-(etilen)-N(metil)2, -etilen-NH-CO-(metilen)-N(metil)2, -etilen-NH-CO-(etilen)-N(metil)2, -metilen-NH-CO-(metilen)-O-(metil), -metilen-NH-CO-(etilen)-O-(metil), -etilen-NH-CO-(metilen)-O-(metil), -metilen-NH-CO-(metilen)-O-(etil), -metilen-NH-CO-(etilen)-O-(etil), -etilen-NH-CO-(metilen)-O-(etil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(metilen)-O-(metil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(etilen)-O-(metil), -(etilen)-N(CH3)-CO-(metilen)-O-(metil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(metilen)-O-(etil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(etilen)-O-(etil), -(etilen)-N(CH3)-CO-(metilen)-O-(etil), -O-(metilen)-fenilą, -O-(etilen)-fenilą, -CO-fenilą,
kur fenilas aukščiau nurodytose grupėse pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau kitų grupių, parinktų iš F, Cl, Br, metilo, etilo, propilo, -O-metilo, -O-etilo, -O-propilo, -OH ir CF3,
arba kur:
R3 ir R4 kartu sudaro mono- arba biciklinį, nesotų, sotų arba dalinai sotų heterociklą, kuris turi 1, 2 arba 3 hetatomus, parinktus iš N, O ir S, ir kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, OH, okso, CF3, CHF2, CH2F, CN, metilo, etilo, propilo, izopropilo, ciklopropilo, COO-metilo, -COO-etilo, O-metilo, O-etilo, SO2-(CH3), SO2-(CH2CH3), SO-(CH3), SO-(CH2CH3), CH2-NH2, CH2-NH(CH3), CH2-N(CH3)2, -NH2, -NH(CH3), -N(CH3)2, fenilo, C5-7-cikloalkilo, het ir hetarilo.

4. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1-3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui,

kur:

R2 reiškia grupę, kurios formulė 2:
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kurioje: 

R6 yra OH arba NH2,
ir kurioje: 

R5 yra grupė, parinkta iš C1-4-alkilo, penkia-šešianario hetarilo su 1, 2 arba 3 hetatomais, parinktais iš S, O ir N, ir fenilo, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Br, OR2.1, okso, metilo, etilo, metanolio, etanolio, fenilo, COOR2.1, CH2-NR2.2R2.3 ir NR2.2R2.3.

5. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1-3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui,

kur:

R2 yra monociklinis tri-, ketur-, penkia-, šešia- arba septynnaris cikloalkilo žiedas, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas spiro padėtyje bi grupe, parinkta iš -CH2-OR2.1, šakoto arba nešakoto C2-6-alkilen-OR2.1, metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo, ciklopropilo, -CF3, CHF2, CH2F ir C2-4-fluoralkilo, kur:
R2.1 yra parinkta iš metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo.

6. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1, 2 arba 3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:

R2 yra ciklopropilas, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas kita grupe, parinkta iš -NH2, CH2- NH2, -NH(CH3), -N(CH3)2, metilo, etilo, propilo, izopropilo, -NH-CO-(tret-butil), -NH-CO-O-(tret-butil), -N(CH3)-CO-(tret-butil), -N(CH3)-CO-O-(tret-butil), -CF3, -CHF2, CH2F, F, Cl ir Br.

7. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1-3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:

R2 reiškia fenilą, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas vienoje arba abejose meta padėtyse viena arba daugiau grupių, parinktų iš metilo, etilo, propilo, izopropilo, ciklopropilo, F, Cl, Br, OH, OR2.1, COOR2.1, CF3, CHF2, CH2F, NH2, NH(CH3) ir N(CH3)2, kurioje R2.1 gali būti H, metilas arba etilas.

8. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1-3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:

R2 yra grupė, parinkta iš monociklinio, sotaus, tri-, ketur-, penkia-, šešia- arba septynnario heterociklo, su 1, 2 arba 3 hetatomais, kiekvienu atveju parinktais iš N, O ir S, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš fluorio, chloro, bromo, CF3, CHF2, CH2F, OH ir okso arba viena arba daugiau grupių, parinktų iš OR2.1 C1-3-alkilen-OR2.1, SR2.1, SO-R2.1, SO2-R2.1, COOR2.1, COR2.1, C1-6-alkanolio, C3-10-cikloalkilo, fenilo, C1-6-alkilo, fenil-C1-6-alkileno, hetaril-C1-6-alkileno, het, hetarilo ir NR2.2R2.3, kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, OR2.1, okso, F, Cl, CF3, CHF2, CH2F, C1-6-alkilo, fenilo ir NR2.2R2.3,

kur R2.1, R2.2 ir R2.3 yra tokios, kaip apibūdinta 1 punkte.
9. 1 formulės junginiai pagal 8 punktą ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:

R2 reiškia grupę, parinktą iš monociklinio, sotaus, šešianario heterociklo su hetatomu, parinktu iš N, O ir S, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, CF3, CHF2, CH2F, OH, okso, NH2, NHCH3 ir N(CH3)2, metilo, etilo, propilo, izopropilo, ciklopropilo, metoksi ir etoksi.

10. 1 formulės junginiai pagal 8 arba 9 punktą ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:

R2 reiškia grupę, parinktą iš piperidino arba tetrahidropirano, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, OH, CF3, CHF2, CH2F, NH2, NHCH3, N(CH3)2, okso, metilo ir metoksi.

11. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1-3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:

R3 yra naftalenas arba fenilas,
kuri pasirinktinai gali būti pakeista bet kurioje padėtyje viena, dviem arba trimis grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš fluoro, chloro, bromo, hidroksi, CN, metilo, etilo, propilo, izopropilo, ciklopropilo, CF3, CHF2, CH2F, -OCH3, OCH2CH3, SO2-CH3, SO2-CH2CH3, COOCH3 ir CO-O-CH2CH3.

12. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1 arba 2 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:

R3 reiškia grupę, parinktą iš het ir hetaril, kuri pasirinktinai gali būti pakeista viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, CF3, CHF2, CH2F, CN, OH, okso, metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo, ciklopropilo, C5-7-cikloalkilo, -O-metilo, -O-etilo, -O-propilo, -O-izopropilo, -COO-metilo, -COO-etilo, -COO-propilo, -COO-izopropilo, SO2-(CH3), SO2-(CH2-CH3), SO-(CH3), SO-(CH2-CH3), fenilo, -CH2-NH2, -CH2-NHCH3, -CH2-N(CH3)2, NH2, NHCH3, N(CH3)2, het ir hetarilo, kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, Br, CF3, CHF2, CH2F, metilo, etilo, propilo, izopropilo, fenilo, -COO-metilo, -COO-etilo, -COO-propilo, -COO-izopropilo ir O-metilo, O-etilo, O-propilo ir O-izopropilo, 
ir kur: 

R4 reiškia H, CN, OH, CF3, CHF2, CH2F, F, metilą, etilą, O-metilą arba O-.

kur: 

het yra tri-septynnaris, monociklinis, sotus arba dalinai sotus heterociklas arba septyn-vienuolikanaris, biciklinis, anilintas, sotus arba dalinai sotus heterociklas, kuris turi 1, 2 arba 3 hetatomus, nepriklausomai vienas nuo kito parinktus iš N, S arba O, 
ir kur: 

hetarilas yra penkia-šešianaris, monociklinis, aromatinis hetarilas arba septyn-aštuonnaris, biciklinis, anilintas, aromatinis hetarilas, kuris turi kiekvienu atveju 1, 2 arba 3 hetatomus, nepriklausomai vienas nuo kito parinktus iš N, S arba O,

ir kur: 

cikloalkilas gali būti sotus arba dalinai sotus.

13. 1 formulės junginiai pagal 12 punktą ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui,

kur:

R3 reiškia grupę, parinktą iš biciklinio, septyn-vienuolikanario, sotaus arba dalinai sotaus heterociklo arba biciklinio, septyn-vienuolikanario hetarilo, kuris yra parinktas iš indolo, dihidroindolo, chinazolino, dihidrochinazolino, tetrahidrochinazolino, benzoizoksazolo, dihidrobenzoizoksazolo, benzoksazino, dihidrobenzoksazino, benzotiazolo, dihidrobenzotiazolo, triazolpiridino, dihidrotriazolpiridino, benzofurano, dihidrobenzofurano, izobenzofurano ir dihidroizobenzofurano,
kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, CF3, CHF2, CH2F, CN, OH, okso, metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo, ciklopropilo, -O-metilo, -O-etilo, -O-propilo, -O-izopropilo, -COO-metilo, -COO-etilo, -COO-propilo, -COO-izopropilo, SO2-(CH3), SO2-(CH2-CH3), SO-(CH3), SO-(CH2-CH3), fenilo, -CH2-NH2, -CH2-NHCH3, -CH2-N(CH3)2, NH2, NHCH3, N(CH3)2, furanilo ir piridinilo, kurios savo ruožtu gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, Br, CF3, CHF2, CH2F, metilo, etilo, propilo, izopropilo, fenilo, -COO-metilo, -COO-etilo ir O-metilo, O-etilo.

14. 1 formulės junginiai pagal 12 punktą ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui,
kur:

R3 reiškia grupę, parinktą iš monociklinio, sotaus arba dalinai sotaus, tri-septynnario heterociklo arba monociklinio penkia-šešianario hetarilo, kuris yra parinktas iš imidazolo, dihidroimidazolo, oksadiazolo, oksadiazolidino, pirazolo, piridino ir dihidropirazolo,
kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, CF3, CHF2, CH2F, CN, OH, okso, metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo, ciklopropilo, -O-metilo, -O-etilo, -O-propilo, -O-izopropilo, -COO-metilo, -COO-etilo, -COO-propilo, -COO-izopropilo, SO2-(CH3), SO2-(CH2-CH3), SO-(CH3), SO-(CH2-CH3), fenilo, -CH2-NH2, -CH2-NHCH3, -CH2-N(CH3)2, NH2, NHCH3, N(CH3)2, furanilo ir piridinilo,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos viena arba daugiau grupių, parinktų iš OH, F, Cl, Br, CF3, CHF2, CH2F, metilo, etilo, propilo, izopropilo, fenilo, -COO-metilo, -COO-etilo ir O-metilo, O-etilo.

15. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1-3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui,
kur:

R3 ir R4 kartu sudaro mono- arba biciklinį, nesotų arba dalinai sotų, tri-vienuolikanarį heterociklą, kuris turi 1, 2 arba 3 hetatomus, parinktus iš N, O ir S, ir kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, OH, okso, CF3, CHF2, CH2F, CN, metilo, etilo, propilo, izopropilo, ciklopropilo, COO-metilo, -COO-etilo, O-metilo, O-etilo, SO2-(CH3), SO2-(CH2-CH3), SO-(CH3), SO-(CH2-CH3), fenilo, -CHz-NH2, -CH2NHCH3, -CH2-N(CH3)2, NH2, NHCH3, N(CH3)2, sotaus arba dalinai sotaus, penkia-šešianario heterociklo ir penkia-šešianario hetarilo.

16. 1 formulės junginiai pagal 15 punktą ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui,

kur:
R3 ir R4 kartu sudaro biciklinį heterociklą, parinktą iš tetrahidrochinazolino, tetrahidrobenzoksazino ir dihidroindolo, dihidroizobenzofurano, kuris pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau grupių, parinktų iš F, Cl, Br, OH, okso, CF3, CHF2, CH2F, CN, metilo, etilo, propilo, izopropilo, ciklopropilo, COO-metilo, -COO-etilo, O-metilo, O-etilo, SO2-(CH3), SO2-(CH2-CH3), fenilo, -CH2-NH2, -CH2NHCH3, -CH2-N(CH3)2, NH2, NHCH3, N(CH3)2, sotaus arba dalinai sotaus, penkia-šešianario heterociklo ir penkia-šešianario hetarilo.

17. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1 arba 2 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui,
kur:

R3 yra -O-R3.1,

kur: 

R3.1 yra grupė, parinkta iš metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo, pentilo, izopentilo, -fenilo, -metilen-fenilo, -etilen-fenilo, -propilen-fenilo, -izopropilen-fenilo, hetarilo ir het,
kuris pasirinktinai gali būti pakeistas orto, para arba meta padėtyje viena, dviem arba trimis grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš fluoro, chloro, bromo, hidroksi, CN, metilo, etilo, propilo, izopropilo, butilo, izobutilo, -CF3, CHF2, CH2F, CO-(metil), CO-(etil), CO-(propil), CO-(izopropil), CO-(butil), CO-(izobutil), -CO-(CF3), -CO-(CH2F), -CO-(CHF2), -CO-NH-(metilen)-hetarilo, -CO-NH-(etilen)-hetarilo, -CO-NH-(propilen)-hetarilo, -CO-NH-(izopropilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(metilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(etilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(propilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-(izopropilen)-hetarilo, -CO-N(CH3)-het, -CO-N(C3-7-cikloalkil)-het, -metilen-O-metilo, -etilen-O-metilo, -metilen-O-etilo, -etilen-O-etilo, -metilen-NH2, -etilen-NH2, -metilen-NHCH3, -etilen-NHCH3, -metilen-N(CH3)2, -etilen-N(CH3)2, -NH2, -NHCH3, -N(CH3)2, -O-metilo, -O-etilo, -O-propilo, -O-izopropilo, -SO-CH3, -SO-(CH2CH3), -SO2-CH3, -SO2-(CH2CH3), COOH, COO-(metil), COO-(etil), COO-(propil), COO-(izopropil), -O-metilen-N(metil)2, -O-etilen-N(metil)2, -O-metilen-N(etil)2, -O-etilen-N(etil)2, CO-NH2, CO-NHCH3, CO-N(CH3)2, NH-CO-metilo, NCH3-CO-metilo, NH-CO-etilo, N(CH3)-CO-etilo, fenilo, fenil-metileno, fenil-etileno, het-metileno, het-etileno, -CO-het, het, -CO-C4-7-cikloalkilo, -CO-ciklopropilo, -CO-N(CH3)-ciklopropilo, -CO-N(CH3)-C4-7-cikloalkilo, C4-7-cikloalkilo, ciklopropilo, C4-7-cikloalkil-metileno, ciklopropil-metileno, C4-7-cikloalkil-etileno, ciklopropil-etileno, hetaril-metileno, hetaril-etileno ir hetarilo,
kurios savo ruožtu pasirinktinai gali būti pakeistos 1, 2, 3 arba 4 grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš F, Cl, Br, metilo, O-metilo, etilo, O-etilo, OH, okso ir CF3.

18. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1, 2 arba 3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:

R4 reiškia H, CN, OH, CF3, CHF2, CH2F, F, metilą, etilą, O-metilą arba O-etilą, -metilen-OH, -etilen-OH, -propilen-OH, izopropilen-OH, -COO(metil), -COO(etil), -COO(propil), -COO(izopropil), -CO-het, -(metilen)-NH-SO2-(metil), -(metilen)-NH-SO2-(etil), -(etilen)-NH-SO2-(metil), -(etilen)-NH-SO2-(etil), -(metilen)-N(CH3)-SO2-(metil), -(metilen)-N(CH3)-SO2-(etil), -(etilen)-N(CH3)-SO2-(metil), -(etilen)-N(CH3)-SO2-(etil), -(metilen)-O-(metilen)-fenilą, -(metilen)-O-(etilen)-fenilą, -(etilen)-O-(metilen)-fenilą, -(etilen)-O-(etilen)-fenilą, -metilen-O-metilą, -metilen-O-etilą, -etilen-O-metilą, etilen-O-etilą, -(metilen)-N(CH3)-CO-(metil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(etil) -(etilen)-N(CH3)-CO-(metil), (etilen)-N(CH3)-CO-(etil), -NH-CO-(metilen)-O-(metil), -NH-CO-(metilen)-O-(etil), -NH-CO-(etilen)-O-(metil), -NH-CO-(etilen)-O-(etil), -metilen-NH-CO-(metil), -metilen-NH-CO-(etil), -etilen-NH-CO-(metil), -etilen-NH-CO-(etil), -metilen-NH-CO-(metilen)-N(metil)2, -metilen-NH-CO-(etilen)-N(metil)2, -etilen-NH-CO-(etilen)-N(metil)2, -metilen-NH-CO-(metilen)-O-(metil), -metilen-NH-CO-(etilen)-O-(metil), -etilen-NH-CO-(metilen)-O-(metil), -metilen-NH-CO-(metilen)-O-(etil), -metilen-NH-CO-(etilen)-O-(etil), -etilen-NH-CO-(metilen)-O-(etil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(metilen)-O-(metil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(etilen)-O-(metil), -(etilen)-N(CH3)-CO-(metilen)-O-(metil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(metilen)-O-(etil), -(metilen)-N(CH3)-CO-(etilen)-O-(etil), -(etilen)-N(CH3)-CO-(metilen)-O-(etil), -O-(metilen)-fenilą, -O-(etilen)-fenilą, -CO-fenilą,
kur fenilas aukščiau nurodytose grupėse pasirinktinai gali būti pakeistas viena arba daugiau kitų grupių, parinktų iš F, Cl, Br, metilo, etilo, propilo, -O-metilo, -O-etilo, -O-propilo, -OH ir CF3.

19. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1, 2 arba 3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur:

R3 yra grupė, parinkta iš oksazolo, imidazolo ir tiazolo, kur šios grupės pasirinktinai gali būti pakeistos viena, dviem arba trimis kitosmis grupėmis, nepriklausomai viena nuo kitos parinktomis iš metilo, etilo, propilo, izopropilo, O-metilo, O-etilo, O-propilo, O-izopropilo, OH, F, Cl, Br, CF3, fenilo, hetarilo ir C3-6-cikloalkilo.

20. 1 formulės junginiai pagal vieną iš 1-3 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti ligos, parinktos iš idiopatinės plaučių fibrozės, cistinės fibrozės, alfa 1-antitripsino deficito ir reumatinio artrito, gydymui, kur junginiai yra parinkti iš:
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21. Junginiai pagal vieną iš 1-20 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti idiopatinė plaučių fibrozės gydymui.
22. Junginiai pagal vieną iš 1-20 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti alfa 1-antitripsino deficito gydymui.
23. Junginiai pagal vieną iš 1-20 punktų ir jų farmaciniu požiūriu priimtinos druskos, skirti panaudoti reumatinio artrito gydymui.
