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1. Junginys, turintis formulę IId:
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arba farmaciniu požiūriu priimtina jo druska;

kur abi R2 grupės kartu su atomais, prie kurių jos yra prijungtos, sudaro grupę, parinktą iš:
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kur R’3 yra nepriklausomai parinktas iš šių:

-H, -CH3, -CH2CH3, -C(O)CH3, -CH2CH2OH, -C(O)OCH3,
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ir kur kiekvienas R3 yra nepriklausomai parinktas iš -H, -CH3, -CH2OH, -CH2CH3,-CH2CH2OH, -CH2CH2CH3, -NH2, halogeno, -OCH3, -CN, -CF3, -C(O)OCH2CH3, -S(O)2CH3, -CH2NH2, -C(O)NH2,
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2. Junginys pagal 1 punktą, kur abi R2 grupės kartu su atomais, prie kurių jos yra prijungtos, sudaro grupę, kuri yra:
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3. Junginys pagal 1 punktą, kur R’3 yra:
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4. Junginys pagal 1 punktą, kur vienu atveju R3 yra halogenas.

5. Junginys pagal 1 punktą, kur vienu atveju R3 yra
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6. Junginys pagal 1 punktą, kur kiekvienas R3 yra nepriklausomai parinktas iš halogeno ir
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7. Farmacinė kompozicija, apimanti junginį pagal bet kurį iš 1 - 6 punktų ir farmaciniu požiūriu priimtiną nešiklį, adjuvantą arba užpildą.

8. Farmacinė kompozicija pagal 7 punktą, kur kompozicija dar apima vieną arba daugiau papildomų terapinių agentų.

9. Junginys pagal bet kurį iš 1 - 6 punktų arba farmacinė kompozicija pagal 7 arba 8 punktą, skirti naudoti paciento ligos gydymo arba ligos sunkumo sumažinimo būde, kur minėta liga yra parinkta iš cistinės fibrozės, paveldimos emfizemos, paveldimos hemochromatozės, koaguliacijos-fibrinolizės trūkumų, tokių, kaip baltymo C stoka, 1 tipo paveldimos angioedemos, riebalų apykaitos trūkumų, tokių kaip paveldima hipercholesterolemija, 1 tipo chilomikronemijos, beta-lipoproteinemijos, lizosominių sankaupų ligų, tokių kaip I ląstelių liga (pseudo Hurler‘io), mukopolisacharidozių, Sandhof/Tay-Sachs, Crigler-Najjar II tipo, poliendokrinopatijos (hiperinsulinemija, cukrinis diabetas), Laron‘o liliputiškumo, mieloperoksidazės trūkumo, pirminio hipoparatiroidizmo, melanomos, glikanozės COG 1 tipo, įgimto hipertiroidizmo, netobulos osteogenezės, paveldimos hipofibrinogenemijos, ACT trūkumo, necukrinio diabeto (DI), neurohipofizinio DI, nefrogeninio DI, Charcot-Marie Tooth sindromo, Pelizaeus-Merzbacher ligos, neurodegeneracinių ligų, tokių, kaip Alzheimerio liga, Parkinsono liga, šoninė amiotrofinė sklerozė, progresinis supranuklearinis paralyžius, Pick liga, keleto poliglutamino neurologinių sutrikimų, tokių kaip Huntingtono, spinocerebeliarinė ataksija I tipo, su nugaros ir pailgosiomis smegenimis susijusi raumenų atrofija, entatorubralinė-palido-luizianinė atrofija ir miotoninė distrofija, taip pat spongiforminių encefalopatijų, tokių, kaip paveldima Creutzfeldt-Jakob liga (dėl priono baltymo apykaitos defekto), Fabry ligos, Gerstmann-Straussler-Scheinker sindromo, lėtinės obstrukcinės plaučių ligos (COPD), sausų akių ligos arba Sjogren ligos, kur būdas apima efektyvaus kiekio junginio pagal bet kurį iš 1 - 6 punktų arba farmacinės kompozicijos pagal 7 arba 8 punktą įvedimo pacientui pakopą.
10. Junginys arba farmacinė kompozicija, skirti naudoti pagal 9 punktą, kur minėta liga yra cistinė fibrozė.
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