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REIVINDICACIONES

1. Una composicidén que comprende una mezcla aislada e N-
acetil-a-D-glucosaminidasa (rhNaGlu) humana recombinante cuya
secuencia de aminoacidos se expone en 24 a 743 de SEC ID N° 1,
en la que dicha mezcla comprende una cantidad suficiente de
rhNaGlu que contiene una o mas estructuras de glucano que
comprenden manosa-6-fosfato (M6P) para que dicho M6P que
contiene rhNaGlu sea internalizado en una célula de mamifers que
tiene deticiencia de NaGlu por endocitosis mediada por el
receptor de M6P y restablece por lo menos 50% de la actividad de
la NaGlu observada en una célula del tipo natural del mismo tipo

Jue expresa la NaGlu endégena.

2. La composicién de 1la reivindicacién 1, en la que dicha

rhNaGlu contiene al menos 1 mol de M6P por mol de proteina.

3. La composicion de 1la reivindicacién 1, en la que dicha

rhNaGlu comprende manocsa.

4. La composicién de la reivindicacién 1, en 1la que dicha

rnNaGlu comprende N-acetilflucosamina (GlcNAc).

5. La composicién de la reivindicacién 1, en la que dicha

rhNaGlu comprende galactosa.

6. La composicién de la reivindicacién 1, en la que dicha



rhNaGlu comprende N—acetilgalactosamina (GalNAc) .

7. La composicién de la reivindicacién 1, en la que dicha
rhNaGlu restablece 60, 70, 80, 90, 95 o 100% de la actividad

enzimatica normal de NaGlu.

8. La composicién de la reivindicacién 1, en la que dicha

célula de mamifero deficiente en NaGlu es una célula humana.

9. La composicién de la reivindicacion 8, en la que dicha
célula humana es un fibroblasto cutaneo, una célula neuronal, un

hepatocito o un macréfago.

10. La composicién de la reivindicacién 1, en la gque dicha

rhNaGlu es producida de una celula de oviducto de un ave

transgénica.
11. Una composicién que comprende una mezcla aislada de N-
acetil-a-D-glucosaminidasa (rhNaGlu) humana recombinante due

comprende una o mas estructuras de glucano que tienen suficiente
cantidad de manosa-6-fosfato (M6P), que permite la
internalizacién de dicha rhNaGlu en una célula de mamifero que
tiene deficiencia de NaGlu por endocitosis mediada por el
receptor de M6P, y que cuando se internaliza in vivo, dicha

de 1la actividad NaGlu

o

NaGlu restablece al menos un 50
observada en una célula de tipo natural del mismo tipo que

expresa NaGlu enddgena, en donde la secuencia de aminoacidos de



dicha rhNaGlu se muestra desde los residuos aminodcidos 24 a 743

de la SEC. ID NO: 1.

12. La composicién de acuerdo con las reivindicaciones 1 u 11,

en la que dicha rhNaGlu estd glicosilada enlazada a N.

13. La composicién de acuerdo con las reivindicaciones 1 u 11,

en la que dicha proteina rhNaGlu esta glicosilada enlazada a O.

14. La composicién de acuerdo con las reivindicaciones 1 u 11,
en la que dicha rhNaGlu comprende aproximadamente 1, 2, 3, 4, 5

o 6 mol de M6P por mol de rhNaGlu.

15. La composicidén de acuerdo con las reivindicaciones 1 u 11,
en la que dicha rhNaGlu es administrada eficazmente en el
cerebro de un mamifero que tiene deficiencia de NaGlu cuando es

administrada sistémicamente.

16. La composicién de la reivindicacidén 15, en la que dicha
rhNaGlu es administrada eficazmente en el cerebro de un mamifero
que tiene deficiencia de NaGlu cuando es administrada

intravenosamente.

17. La composicién de acuerdo con las reivindicaciones 1 u 11,
en la que dicha rhNaGlu es administrada eficazmente en el
cerebro de un mamifero que tiene deficiencia de NaGlu cuando es

administrada intratecalmente.



18. Una composicién farmacéutica que comprende una composicidn
de acuerdo con las reivindicaciones 1 u 11 en combinacidén con un

vehiculo, diluyente o excipiente farmacéuticamente aceptable.

19. Una composicién que comprende la proteina NaGlu recombinante
humana cuya secuencia de aminodcidos se muestra desde los
residuos aminoadcidos 24 a 743 de la SEC ID NO: 1 y que cruza la
barrera de sangre del cerebro de wun mamifero que tiene

deficiencia de NaGlu cuando se administra intravenosamente.



REIVINDICACIONES

1. Una composicidén que comprende una mezcla aislada de N-
acetil-o-D-glucosaminidasa (rhNaGlu) humana recombinante cuya

secuencia de aminoacidos se expone en 24 a 743 de SEC ID N° 1,

en la que ab—menos—ci—dib—F—de—dicha—rhNatiuv—ae dicha mezcla

comprende una cantidad suficiente de rhNaGlu gue corntiene u

Lan rbemenos—af estructuras de glucano que  cong

manosa-6-fosfato (M6P) para que dicho MO6P que contiene

g Lizado en célula de mamifero tiene
ceticlencia de NaGlu por endocitesis mediada por el recovtor de

2stablece por lo menos 50% de la actividad de la NaGlu

coservada en una célula del tipo natural del mismo tips gue
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ilu comprende N-acetilflucosamina (GlcNAc).

composicion de la reivindicacidn 1, en ia que

comprendes galactosa.

©. La composicidén de  la reivindicacidn 1, en la

A

“lu comprende N-acetilgalactosamina (GalNAc).

‘. La composicidn de la reivindicacion 1, en la
“oton restablece 60, Yo, €0, 90, 95 o 100 de la aculividad
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de NalGlu.

“%. La composicién de la reivindicacién 12, en la que dicha

célula de mamifero deficiente en NaGlu es una célula humana.

@+, La composicidén de la reivindicacién 86, en la que dicha
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3, 4, 5 o 6 mol de M6P por mol de rhNaGlu.
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La composicidén de acuerdc con las reivindicacioresén 1

i--+4, en la que dicha rhNaGlu es administrada eficazmente en
el cerebro de un mamifero que tiene deficiencia de NaGlu cuando

es administrada sistémicamente.

A La composicién de la reivindicacién 1523, en la que
dicha rhNaGlu es administrada eficazmente en el cerebro de un
mamifero que tiene deficiencia de NaGlu cuando es administrada

intravenosamente.
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SUPERINTENDENCIA DE INDUSTRIA'Y COMERCIO

NIT : 800.176.089-2
-/

]
Industria y Comercio

SUPERINTENDENCIA

RECIBO DE CAJA

No. 15 - 009113

Bogota D.C., Enero 23 de 2015 - 11:29:11

RECIBIDO DE : TOBOS ABOGADOS SAS

NI 900.367.556

RE

*kk

*** Soporte del Pago

TiPO PAGO BANCO CUENTA No. PAGQ FECHA PAGQO VR PAGO
CONSIGNACION BANCO DE BOGOTA 062754387 710369645 23/01/2015 132.000.00
CONSIGNACION BANCO DE BOGOTA 062754387 710369656 23/01/2015 132.000.00
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CANT. RENTISTICO CONCEPTO Vr.UNDITARIO Vr.CONCEPTO
150005-01-03 CAMBIO DE MODALIDAD Y MODIFICACIOMER N.CREACION CORRECCION A SOLICITUD 132.000.00 $1§§ 888 88
SON: *CIENTO T IL PESOS MONEDA CORRIENTE***
Res;ponsable :
Recibo de Caja Aphcado al Expediente No.
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Sede Centro: Carrera 13 No. 27 - 00 Pisos 3,4,5 y 10 Bogota, D.C.- Colombia

Web: www.sic.gov.co e-mai: info@sic.gov.co Conmutador: (571) 5870000 Fax: (571) 5870284 Linea: 018000-910165 Call Center: (571) 6513240
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