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1. Junginys, kurio formulė II
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II formulė

kur
M yra CH2 arba NH;
R1 yra H arba hidroksilą;
R2 yra H CH3, –CH2CH3, -CH2CH2CH3, -CH2CH2CH2CH3, -CH(CH3)2, - CH2CH(CH3)2, -CH(CH3)CH2CH3, -CH2OH, -CH2OCH3, -CH(OH)CH3, -CH2SCH3 arba –CH2CH2SCH3;

arba farmaciniu požiūriu priimtiną minėtų junginių druską, skirtą naudoti profilaktiškai ir (arba) gydyti šias kepenų ligas: Alaželio sindromą (ALGS), progresuojančią šeimyninę intrahepatinę cholestazę (PFIC), pirminę tulžies cirozę (PBC), pirminį sklerozinį cholangitą (PSC) bei cholestazinės kepenų ligos sukeliamą niežulį.

2. Junginio pagal 1 punktą panaudojimas, kuomet II formulės junginys yra parenkamas iš grupės, kurią sudaro: 
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-(karboksimetilo)karbamoilo]benzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N‘-((S)-1-karboksietilo)karbamoilo]benzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksipropil) karbamoilo]benzilo}karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((R)-1-karboksi-2-metiltioetilo)karbamoilo]benzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksipropilo)karbamoilo]-4-hidroksibenzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((R)-1-karboksi-2-metitio-etilo)karbamoilo]-4-hidroksibenzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksi-2-metilpropilo)karbamoilo]benzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksi-2-(R)-hidroksipropilo)karbamoilo]-4-hidroksibenzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;

1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksibutilo)karbamoilo]-4-hidroksibenzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksimetilo) karbamoilo] benzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N‘-((S)-1-karboksipropilo) karbamoilo]-4-hidroksibenzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksietilo)karbamoilo]-4-hidroksibenzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas;
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksi-2-metilpropilo)karbamoilo]-4-hidroksibenzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas; ir
1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-1‘-fenilo-1‘-[N‘-(karboksimetilo)karbamoilo]metilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,5-benzotiadiazepinas arba farmaciniu požiūriu priimtina minėto junginio druska.

3. Junginio pagal 1 arba 2 punktą panaudojimas, kuomet II formulės junginys yra 1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksipropilo)karbamoilo]-4-hidroksibenzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas arba farmaciniu požiūriu priimtina minėto junginio druska.

4. Junginio pagal 1 arba 2 punktą panaudojimas, kuomet II formulės junginys yra 1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-1‘-fenilo-1‘-[N‘-(karboksimetilo)karbamoilo]metilo}karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,5-benzotiadiazepinas arba farmaciniu požiūriu priimtina minėto junginio druska.

5. Junginio pagal bet kurį vieną iš 1-4 punktų panaudojimas, kuomet kepenų liga yra Alaželio sindromas (ALGS).

6. Junginio pagal bet kurį vieną iš 1-4 punktų panaudojimas, kuomet kepenų liga yra progresuojanti šeimyninė intrahepatinė cholestazė (PFIC).

7. Junginio pagal bet kurį vieną iš 1-4 punktų panaudojimas, kuomet kepenų liga yra pirminė tulžies cirozė (PBC), 

8. Junginio pagal bet kurį vieną iš 1-4 punktų panaudojimas, kuomet kepenų liga yra pirminis sklerotinis cholangitas (PSC).

9. Junginio pagal bet kurį vieną iš 1-4 punktų panaudojimas, kuomet kepenų liga yra cholestazinės kepenų ligos keliamas niežulys.

10. Farmacinė kompozicija, kurią sudaro formulės (II) junginys
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II formulė

kur

M yra CH2 arba NH;
R1 yra H arba hidroksilą;
R2 yra H CH3, –CH2CH3, -CH2CH2CH3, -CH2CH2CH2CH3, -CH(CH3)2, -CH2CH(CH3)2, -CH(CH3)CH2CH3, -CH2OH, -CH2OCH3, -CH(OH)CH3, -CH2SCH3 arba –CH2CH2SCH3;

arba farmaciniu požiūriu priimtiną minėtų junginių druską, skirtą naudoti profilaktiškai ir (arba) gydyti šias kepenų ligas: Alaželio sindromą (ALGS), progresuojančią šeimyninę intrahepatinę cholestazę (PFIC), pirminę tulžies cirozę (PBC), pirminį sklerotinį cholangitą (PSC) bei cholestazinės kepenų ligos sukeliamą niežulį.

11. Farmacinės kompozicijos pagal 10 punktą panaudojimas, kuomet II formulės junginys yra 1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksipropilo) karbamoilo]-4-hidroksibenzilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas arba farmaciniu požiūriu priimtina minėto junginio druska.

12. Farmacinės kompozicijos pagal 10 punktą panaudojimas, kuomet II formulės junginys yra 1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-1‘-fenilo-1‘-[N‘-(karboksimetilo)karbamoilo]metilo} karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,5-benzotiadiazepinas arba farmaciniu požiūriu priimtina minėto junginio druska.

13. Farmacinio derinio panaudojimas vienu metu arba paeiliui, kurį sudaro formulės II junginys 
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II formulė

kur

M yra CH2 arba NH;
R1 yra H arba hidroksilą;
R2 yra H CH3, –CH2CH3, -CH2CH2CH3, -CH2CH2CH2CH3, -CH(CH3)2, -CH2CH(CH3)2, -CH(CH3)CH2CH3, -CH2OH, -CH2OCH3, -CH(OH)CH3, -CH2SCH3 arba –CH2CH2SCH3;

arba farmaciniu požiūriu priimtiną minėtų junginių druską, ir ursodeoksicholio rūgštis, skirta naudoti profilaktiškai ir (arba) gydyti šias kepenų ligas: Alaželio sindromą (ALGS), progresuojančią šeimyninę intrahepatinę cholestazę (PFIC), pirminę tulžies cirozę (PBC), pirminį sklerotinį cholangitą (PSC) bei cholestazinės kepenų ligos sukeliamą niežulį.

14. Farmacinio derinio panaudojimas vienu metu arba paeiliui, kurį sudaro formulės II junginys 
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II formulė

kur

M yra CH2 arba NH;
R1 yra H arba hidroksilą;
R2 yra H CH3, –CH2CH3, -CH2CH2CH3, -CH2CH2CH2CH3, -CH(CH3)2, -CH2CH(CH3)2, -CH(CH3)CH2CH3, -CH2OH, -CH2OCH3, -CH(OH)CH3, -CH2SCH3 arba –CH2CH2SCH3;

arba farmaciniu požiūriu priimtiną minėtų junginių druską ir nor-ursodeoksicholio rūgštis, skirta naudoti profilaktiškai ir (arba) gydyti šias kepenų ligas: Alaželio sindromą (ALGS), progresuojančią šeimyninę intrahepatinę cholestazę (PFIC), pirminę tulžies cirozę (PBC), pirminį sklerotinį cholangitą (PSC) bei cholestazinės kepenų ligos sukeliamą niežulį.

15. Farmacinis derinys pagal 13 arba 14 punktą, kuomet II formulės junginys yra 1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-α-[N-((S)-1-karboksipropilo)karbamoilo]-4-hidroksibenzilo}karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,2,5-benzotiadiazepinas arba farmaciniu požiūriu priimtina minėto junginio druska.

16. Farmacinės kompozicijos panaudojimas pagal 13 arba 14 punktą, kuomet II formulės junginys yra 1,1-diokso-3,3-dibutilo-5-fenilo-7-metiltio-8-(N-{(R)-1‘-fenilo-1‘-[N‘-(karboksimetilo)karbamoilo]metilo}karbamoilmetoksi)-2,3,4,5-tetrahidro-1,5-benzotiadiazepinas arba farmaciniu požiūriu priimtina minėto junginio druska.

