1. Junginys, kurio formulė VI-A-i arba formulė VI-A-ii:
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arba jo farmaciniu požiūriu priimtina druska,

kur:

T yra -CH2-, -CF2-, arba -C(CH3)2-;

R1’ yra H, C1-6 alifatinis, halogenas, CF3, CHF2, -O(C1-6 alifatinis), C3-C5 cikloalkilas arba C4-C6 heterocikloalkilas, turintis vieną deguonies atomą;

RD1 yra ZDR9, kur ZD yra parinktas iš CONH, NHCO, SO2NH, SO2N(C1-6 alkilas), NHSO2, CH2NHSO2, CH2N(CH3)SO2, CH2NHCO, COO, SO2, arba CO; ir R9 yra H arba C1-6 alifatinis; ir
RD2 yra H, hidroksilas, halogenas, C1-6 alkilas, C1-6 alkoksi, C3-6 cikloalkilas arba NH2.

2. Junginys pagal 1 punktą, kur T yra -CF2-.

3. Junginys pagal 1 punktą, kur R1’ yra H, metilas, etilas, i-propilas, t-butilas, F, Cl, CF3, CHF2, -OCH3, -OCH2CH3, -O-(i-propilas), -O-(t-butilas), ciklopropilas arba oksetanilas.

4. Junginys pagal 1 punktą, kur R1’ yra H, metilas, etilas, CF3 arba oksetanilas.
5. Junginys pagal 1 punktą, kur R1’ yra metilas.

6. Junginys pagal 1 punktą, kur ZD yra CONH, SO2NH, SO2N(C1-6 alkilas), CH2NHSO2, CH2N(CH3)SO2, CH2NHCO, COO, SO2 arba CO.

7. Junginys pagal 1 punktą, kur ZD yra COO.

8. Junginys pagal 1 punktą, kur R9 yra H arba C1-6 alkilas.

9. Junginys pagal 1 punktą, kur R9 yra H arba metilas.

10. Junginys pagal 1 punktą, kur R9 yra H.

11. Junginys pagal 1 punktą, kur ZD yra COO ir R9 yra H.

12. Junginys pagal 1 punktą, kur RD2 yra H arba C1-6 alkilas.

13. Junginys pagal 1 punktą, kur RD2 yra H arba metilas.

14. Junginys pagal 1 punktą, kur RD2 yra H.

15. Farmacinė kompozicija, apimanti:

(i) junginį pagal bet kurį iš 1 - 14 punktų; ir
(ii) farmaciniu požiūriu priimtiną nešiklį.

16. Kompozicija pagal 15 punktą, pasirinktinai dar apimanti mukolitinį agentą, bronchodilatorių, antibiotiką, priešinfekcinį agentą, priešuždegiminį agentą, CFTR moduliatorių arba mitybinį agentą.

17. Junginys, kurio formulė VI-A-i arba formulė VI-A-ii pagal bet kurį iš 1-14 punktų arba kompozicija pagal 15 ir 16 punktus, skirtas(a) panaudoti cistinės fibrozės gydymo arba palengvinimo būde, kur pacientas turi defektyvų geną, kuris sukelia fenilalanino deleciją cistinės fibrozės transmembraninio laidumo reguliatoriaus aminorūgščių sekos 508 padėtyje.

18. Rinkinys, skirtas panaudoti ABC (ATF surišančios kasetės) transporterio arba jo fragmento aktyvumo matavimui biologiniame pavyzdyje in vitro arba in vivo, apimantis:

(i) kompoziciją, apimančią junginį, kurio formulė VI-A-i arba formulė VI-A-ii pagal bet kurį iš 1-14 punktų; ir
(ii) instrukcijas, skirtas:

a) kontaktavimui kompozicijos su biologiniu pavyzdžiu; ir
b) minėto ABC transporterio arba jo fragmento aktyvumo matavimui.

19. Rinkinys pagal 18 punktą, dar apimantis instrukcijas, skirtas
a) papildomos kompozicijos kontaktavimui su biologiniu pavyzdžiu;

b) minėto ABC transporterio arba jo fragmento aktyvumo matavimui, dalyvaujant minėtam papildomam junginiui ir
c) ABC transporterio, dalyvaujant papildomam junginiui, aktyvumo palyginimui su ABC transporterio tankiu, dalyvaujant kompozicijai, kurios formulė VI-A-i arba formulė VI-A-ii.

20. Rinkinys pagal 19 punktą, kur rinkinys yra naudojamas CFTR tankio matavimui.
