REIVINDICACIONES
1. Un compuesto CARACTERIZADO PORQUE es de Formula (1):
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donde:
nes0,1,02;

L, esta ausente o se selecciona entre —alquil-, —hidroxialquil-, —cicloalquil-, y
—heteroaril-CH,—;

L, esta ausente o0 es —-CH,—;
L3 esta ausente o es —C(O)—;

X1y X, se seleccionan en forma independiente entre —H, alquilo, haloalquilo,
cicloalquilo, alquil—cicloalquilo, y heterociclilo; con la salvedad de que X; y X, no son ambos
—H:

Y se selecciona entre arilo y heteroarilo;

Y, se selecciona entre alquilo, alquenilo, alquinilo, alcoxi, alcoxialquilo,
hidroxialquilo, cicloalquilo, heterociclilo, arilo, heteroarilo, -NH(Y>"), y =N(Y2"),;

Y,' se selecciona entre —H, —OH, alquilo, alcoxi, alcoxialquilo, hidroxialquilo, y
cicloalquilo;

cada Y," es en forma independiente alquilo, 0 ambas instancias se toman junto con el
atomo de nitrégeno al cual estan unidas para formar un heterociclilo de 5 0 6 miembros; y
Ys, Y4, Y5, ¥ Yg Se seleccionan en forma independiente entre —H, —OH, haluro, alquilo,
haloalquilo, y alcoxi; con la salvedad de que Y3y Y40 Y5y Yg no son ambos —OH;

con la salvedad de que cuando Lz es —C(O)—, luego Y, no es arilo; y el compuesto no se
selecciona entre:

o (o] o]
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0 una sal aceptable farmacéuticamente del mismo.
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2. El compuesto de la reivindicacion 1, CARACTERIZADO PORQUE Y, se

selecciona entre —H, —OH, alquilo, alcoxi, alcoxialquilo, y cicloalquilo.

3. El compuesto de la reivindicacion 1 0 2, CARACTERIZADO PORQUE uno de X; y
X, es —H; y el otro de X; y X, se selecciona entre C,-C, alquilo, haloalquilo, cicloalquilo,

alquil—-cicloalquilo, y heterociclilo.

4, El compuesto de la reivindicacion 3, CARACTERIZADO PORQUE uno de X; y X,
es —H; y el otro de X; y X, se selecciona entre —-CH3, -CH,CHj3;, —-CH,CF3;, -CH,CH,CHg3,

= O e

5. El compuesto de la reivindicacion 4, CARACTERIZADO PORQUE X;es -H; y X,
es —CHas.

6. El compuesto de la reivindicacion 4, CARACTERIZADO PORQUE X;es -H; y X;
es —CH..

7. El compuesto de la reivindicacién 4, CARACTERIZADO PORQUE X;es -H; y X,



€s E{]

8. El compuesto de la reivindicacion 4, CARACTERIZADO PORQUE X;es -H; y X;
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9. El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-8, CARACTERIZADO
PORQUE L, esta ausente.

10. El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-8, CARACTERIZADO
PORQUE L, se selecciona entre —alquil—,—hidroxialquil—, —cicloalquil—-, y —heteroaril-CH,—.

11. El compuesto de la reivindicacion 10, CARACTERIZADO PORQUE L; se
selecciona entre -CH,—, —C(H)(CH3)-, -CH,CH,—, y —-C(H)(OH)CH,—.

12. El compuesto de la reivindicacion 10, CARACTERIZADO PORQUE L; es

N

13. El compuesto de la reivindicacion 12, CARACTERIZADO PORQUE L; se

selecciona entre

14, El compuesto de la reivindicacion 10, CARACTERIZADO PORQUE L; se
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selecciona entre ~ N—o : o , No , = : 0 y
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15.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1, 2 y 9-14 CARACTERIZADO
PORQUE su estructura se selecciona entre:
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16.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-15, CARACTERIZADO

PORQUE Y es arilo no sustituido.

17. El compuesto de la reivindicacion 16, CARACTERIZADO PORQUE Y; se

selecciona entre fenilo no sustituido y naftilo no sustituido.



18.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-15, CARACTERIZADO
PORQUE Y es arilo sustituido.

19. El compuesto de la reivindicacién 18, CARACTERIZADO PORQUE Y; es

Ry

Ry 5,
R3 Rs
Ry Ly
R1, Ry, R3, R4, ¥ Rs se seleccionan en forma independiente entre —H, haldégeno, —CN,
—CF3, -CHF,, —CF,CH3, —OCF3,-OCHF,, alquilo, haloalquilo, alquenilo, alquinilo, alcoxi,
cicloalquilo, heterociclilo, arilo, y heteroarilo; con la salvedad de que uno de Ry, Ry, R3, Ry,

y Rs no es —H.

20. El compuesto de la reivindicacion 19, CARACTERIZADO PORQUE Ry, Ry, R3, Ry,

Y Rs se seleccionan en forma independiente entre —-H, —F, —CI, —-Br, -CN, -CH3, -CH,CHj3 —
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21. El compuesto de la reivindicacion 19, CARACTERIZADO PORQUE Ry, Ry, R3, Ry,

y Rs se seleccionan en forma independiente entre —-H, —F, —Cl, -Br, -CN, —-CH3, -CH,CH3 -

OCF3,y éﬂ

22.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 19-21, CARACTERIZADO
PORQUE dos de Ry, Ry, Rs, R4, y Rs no son —H.

23.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 19-21, CARACTERIZADO
PORQUE tres de Ry, Ry, R3, R4, ¥ Rs no son —H.



24. El compuesto de la reivindicacién 19, CARACTERIZADO PORQUE Y; se
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25. El compuesto de la reivindicacion 19, CARACTERIZADO PORQUE Y; se
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26.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-15, CARACTERIZADO
PORQUE Y/ es heteroarilo no sustituido.

27. El compuesto de la reivindicacion 23, CARACTERIZADO PORQUE Y; se

selecciona entre g_“\/>§_“\/>§_“\/> Z /, Z /, = ha'e
L) O o0

28.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-15, CARACTERIZADO
PORQUE Y/ es heteroarilo sustituido.



29. El compuesto de la reivindicacién 28, CARACTERIZADO PORQUE Y; se

selecciona entre
Re
R, 0

Rg Rg
R Ro

Y Ro 'Y
cada instancia de Rg, R7, Rg, ¥ Rg se seleccionan en forma independiente entre —H, hal6geno,

—CN, —OCF3, -OCHF,, alquilo, haloalquilo, alquenilo, alquinilo, alcoxi, cicloalquilo, arilo,

y heteroarilo; con la salvedad de que al menos uno de Rg, R7, Rg, ¥ Rg no es —H.

30. El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-29,

PORQUE L, esta ausente.

31. El compuesto de
PORQUE L, es —-CH,—.

32.  El compuesto de
PORQUE L; esta ausente.

33.  El compuesto de
PORQUE L3 es —C(O)-.

34. El compuesto de
PORQUE nes 0.

35.  El compuesto de
PORQUE nes 1.

36.  El compuesto de
PORQUE nes 2.
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37. El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1, 32, y 34 CARACTERIZADO
PORQUE su estructura se selecciona entre:
0

o Y3 ¥4 Y5 Ll )J\ -,
)J\ UI Yo Yl/ \’Tl '?l ’
Y~ R N N X1 X
| |

Yo

X1 X3

38.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1, 32, y 35 CARACTERIZADO

PORQUE su estructura se selecciona entre:
Y

5
N )J\
Pl L1 N ,,

39.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1, 32, y 36 CARACTERIZADO

PORQUE su estructura se selecciona entre:

Y
Y, 136
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40.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 37-39, CARACTERIZADO
PORQUE Y, es heteroarilo no sustituido.

41, El compuesto de la reivindicacion 40, CARACTERIZADO PORQUE Y, se
selecciona entre
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42. El compuesto de la reivindicacion 41, CARACTERIZADO PORQUE Y, es

U

43. El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 37-39, CARACTERIZADO
PORQUE Y es heteroarilo sustituido.

44, El compuesto de la reivindicacion 43, CARACTERIZADO PORQUE Y, es
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Ri10, R11, Y Ry se seleccionan en forma independiente entre —H, haldgeno, —-CN, -OH
—NH,, —OCF3;, -OCHF,, -OAc, —NHAc, alquilo, haloalquilo, alquenilo, alquinilo, alcoxi,
alquilamino cicloalquilo, arilo, heteroarilo, —-C(O)NR13R14 “CO2R15, y —C(O)NHSO,R5;
con la salvedad de que al menos uno de Ryg, R11, Yy Riz noes—H;y

cada instancia de Rys, Ry, ¥ Rys se selecciona en forma independiente entre —H,

alquilo, arilo, y heteroarilo.

45, El compuesto de la reivindicacion 44, CARACTERIZADO PORQUE Ry, Ri1, Y R1»
se seleccionan en forma independiente entre —-H, —F, —CI, -Br, -CN, , -CH3, -CH,CH3; —CF3,
—CHF,, -CF,CH3 —OCHj3, -OCF3, -OCHF,, -OAc, —-NH,, -NHCH3;, -NHAc, -C(O)NH,, —
C(O)NHCHg, —C(O)NHCH,CHg,
—C(O)NHSO,CH3, —-C(O)NHSO,CH,CH3;, —CO,H, fenilo, ciclopropilo, ciclobutilo,

imidazolilo, y tetrazolilo.

46. El compuesto de la reivindicacion 45, CARACTERIZADO PORQUE Ry y Ry, son
cada uno —-H; y Ry se selecciona entre —CN, —CF3,—~CHs, -OCHj3, -NH,, -NHCH3;, -NHAC,

& A,
—CO,H, —C(O)NH,, —C(O)NHCH3, ~C(O)NHCH,CHs, §4,§ O @ \=/" |y

47. El compuesto de la reivindicacion 45, CARACTERIZADO PORQUE Ry; ¥y Ry, son
cada uno —H; y Ryq se selecciona entre -CN, —CF3, —CH3, -OCH3;, -NH,, -NHCH3, -NHAC,

AN AA,
—COyH, —C(O)NH,, -C(O)NHCH3;, —-C(O)NHCH,CHj, Eﬂ E C : \© \=/ Y

48. El compuesto de la reivindicacion 45, CARACTERIZADO PORQUE Ry Yy Ry; son
cada uno —H; y Ry, se selecciona entre -CN, —CF3, —-CH3, -OCH3, -NH,, -NHCH3, -NHAC,
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A
—CO,H, —~C(O)NH,, ~C(O)NHCH3, ~C(O)NHCH,CHs, Eﬂ, 5 , @ \=/

49, El compuesto de la reivindicacion 43, CARACTERIZADO PORQUE Y, se
;‘:\WS/>—R16 ;\(/}Rm
selecciona entre  N—N y O ;
R1g para cada instancia se selecciona en forma independiente entre halégeno, —-CN, —
NH,, —OCF3, —OCHF,, —OAc, —-NHAc, alquilo, haloalquilo, alquenilo, alquinilo, alcoxi,
alquilamino cicloalquilo, arilo, heteroarilo, -C(O)NR3R14, —CO,R5; ¥
cada instancia de Ri3, Ry, Y Ris se selecciona en forma independiente entre —H,

alquilo, arilo, y heteroarilo.

50. El compuesto de la reivindicacion 49, CARACTERIZADO PORQUE Ry se

selecciona entre —.CN, —CH3,—CF3, -C(O)NH,, -CO,CH;, CH3,y ? :]

51.  El compuesto de la reivindicacion 43, CARACTERIZADO PORQUE Y, se

Ra1
R R
jé \N 20 Y 20 f\"w)\/
N N N
Ri7 R19 Ry7 Ri9 Ri7 /

selecciona entre Rig Ris Rls

cada instancia de R17, Rig, R1g, R2g, ¥ R21 Se selecciona en forma independiente entre
—H, halégeno, -CN, —NH,, -OCF3,-OCHF,, -OAc, -NHACc, alquilo, haloalquilo, alquenilo,
alquinilo, alcoxi, alquilamino cicloalquilo, arilo, heteroarilo, -C(O)NR13R14 Y —CO,R15; con
la salvedad de que al menos uno de Ry7, Rig, R1g, R20, Y Rop N0 es—H; y

cada instancia de Ri3, Ry, Y Ris se selecciona en forma independiente entre —H,
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alquilo, arilo, y heteroarilo.

52. El compuesto de la reivindicacion 51, CARACTERIZADO PORQUE R;7, Rig, Rig,
R20, ¥ Ry1 se seleccionan en forma independiente entre —H, -CN, —CH3, y —OCHs.
53. El compuesto de la reivindicacién 43, CARACTERIZADO PORQUE Y, se

N/ N/ N/
N m N
e //N e T
selecciona entreg ~ , § N/> Y § '\//N.

54.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1, 33, y 34 CARACTERIZADO
PORQUE su estructura se selecciona entre:

o) Y3y,

Yo oy Y4y
Y3l 5 L , N Y Ya 5
o) 38 -|||Y6 Yl/ l\l?l)']\’?l// ,’b{ 5 0] 3 -|||Y6
Y
Lo A X, X . &
Yl/ 1\'TI 'Tl\ N\(o 1 2 L Yl/ 1\|}| ’T‘ N\I‘?O
(0]
X1 X Y, Y; X1 X Y,

EH EHl k)

e) Y3y,

L )J\ Y5
Y
X, X

'l'Y
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%O
Y3

55.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1, 33, y 35 CARACTERIZADO

PORQUE su estructura se  selecciona  entre: Y2 o
0 Y3
O Y3 Y5 \\Y4
\Y W
L JJ\ S Y5 Y3 ¥4 \\‘\YG /Ll\ JJ\ Vs
Pt S ~ / (o) S Yl N N "IIY
Yl N N 'IIY6 | | 6
| | )J\ X, X
X1 Xz N P N N
Y1 ’T‘ ’T‘ \fo /g
Yz/go , X1 X2 Y, ’ y Y; 6]

56.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1, 33, y 36 CARACTERIZADO
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PORQUE su estructura se selecciona entre:

57. El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 54-56, CARACTERIZADO
PORQUE Y, es cicloalquilo no sustituido o heterociclilo.

58. El compuesto de la reivindicacion 57, CARACTERIZADO PORQUE Y, se

I P o GG $!
59. El compuesto de la reivindicacion 57, CARACTERIZADO PORQUE Y, se
tolOhoe!

60.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 54-56, CARACTERIZADO

PORQUE Y, es cicloalquilo sustituido o heterociclilo.

61. El compuesto de la reivindicacion 60, CARACTERIZADO PORQUE Y, se
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£
)V HO>D N— F 0 HO O HsCO
selecciona entre

- OCHg

62.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 54-56, CARACTERIZADO
PORQUE Y, se selecciona entre alquilo, alquenilo, alquinilo, alcoxi, alcoxialquilo, y

hidroxialquilo.

63. El compuesto de la reivindicacion 62, CARACTERIZADO PORQUE Y, se
selecciona entre -CHs; -CH,CH(CHs),, -CH,CH,C=CH, -CH,CH,OCHj; -
C(H)(CH3)CH,0OCHj3, -OCHj3,-CH,0H, —CH, CH,0H, —-C(CH3),0H, y —CH,0OCHj.

64. El compuesto de la reivindicacion 63, CARACTERIZADO PORQUE Y, se
selecciona entre -CH,OH y -CH, CH,OH.

65.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 54-56, CARACTERIZADO
PORQUE Y, es heteroarilo.

66. El compuesto de la reivindicacion 65, CARACTERIZADO PORQUE Y, se

selecciona entre

/ / / H H S S
1 N\ 1 N N\ ) N\ (N (O £ f\ _'|/
o é—TN/>1 g—:f,w’ 5—.(/N, é—uN/>’ é—uN/>, éKN/>’ KN/O, §N'\N/>1
e "‘< J“"J\N ""<N ‘N\P Py H Y
Xy /j NN X | o N XX
| N EN/, NI\), ENJ N\/Nj:g, ENXN), @N, y
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67. El compuesto de la reivindicacion 65, CARACTERIZADO PORQUE Y es

A
=

Rig Ri>
Ri1

R10, R11, Y R12 se seleccionan en forma independiente entre —H, halégeno, -CN, -OH
-NH,, —OCF3, -OCHF,, -OAc, -NHAc, alquilo, haloalquilo, alquenilo, alquinilo, alcoxi,
alquilamino cicloalquilo, arilo, heteroarilo, -C(O)NR13R14 Y —-CO3R5; ¥

cada instancia de Ri3, Ry, Y Ris se selecciona en forma independiente entre —H,

alquilo, arilo, y heteroarilo.

68.  El compuesto de la reivindicacion 67, CARACTERIZADO PORQUE al menos uno
de R10, R11, Yy R1, no es —H.

69. El compuesto de la reivindicacion 65, CARACTERIZADO PORQUE Y, se

Ra1
; SN Rao Y Rao E\JW
N N_ N
R17 Ri9 Ry7 Rig Ri7 wI /

selecciona entre Rig Rig Rls
Ro1 f’
N~

cada instancia de R;7, Rig, R1g, R2o, ¥ R21 Se selecciona en forma independiente entre
—H, halégeno, —-CN, —NH,, -OCF3,-OCHF,, -OAc, -NHACc, alquilo, haloalquilo, alquenilo,
alquinilo, alcoxi, alquilamino cicloalquilo, arilo, heteroarilo, -C(O)NR13R14, Y —CO;R15; ¥

cada instancia de Rys, Ry, ¥ Rys se selecciona en forma independiente entre —H,

alquilo, arilo, y heteroarilo.

70.  El compuesto de la reivindicacion 69, CARACTERIZADO PORQUE al menos uno
de R17, ng, ng, Rzo, Yy R21 no es —H.
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71. El compuesto de la reivindicacion 65, CARACTERIZADO PORQUE Y, se

é‘! S f\r 0O ’f\fs R ’;\fo R Ras
24 24 / 2 / o
IN»’ ) . IN/>/R N\ZR/ N\{/ S\K\S'Ry

selecciona entre Rz N—-o ,
R25 ;‘:» R25
\(\S,RM Y%_RM
N=s ,y HN=N ;

cada instancia de Ry, Ras, Ro4, ¥ Ros Se selecciona en forma independiente entre —H,
halégeno, —-CN, —-NH,, —-OCF3;, -OCHF,, —OAc, -NHAc, alquilo, haloalquilo, alquenilo,
alquinilo, alcoxi, alquilamino cicloalquilo, arilo, heteroarilo, -C(O)NR13R14 Y —CO3R35; ¥

cada instancia de Ri3, Ry, Y Ris se selecciona en forma independiente entre —H,

alquilo, arilo, y heteroarilo.

72.  El compuesto de la reivindicacion 71, CARACTERIZADO PORQUE cada

ocurrencia de Ry, Rys, Ras, ¥ Ros se selecciona en forma independiente entre —H, y —CHa.

73.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 54-56, CARACTERIZADO
PORQUE Y, es-NH(Y,) 0 Y es—N (Y3")..

74. El compuesto de la reivindicacién 73, CARACTERIZADO PORQUE Y, se

selecciona entre -H, -OH, -OCHs, —CH3, —-CH,CH,OCHjs, y g :]

75. El compuesto de la reivindicacion 73, CARACTERIZADO PORQUE cada Y," es —
CHs.

76.  El compuesto de la reivindicacion 73, CARACTERIZADO PORQUE ambos Y,"

tomados junto con el &tomo de nitrogeno al cual estan unidos forman un morfolinilo.

77.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 54-56, CARACTERIZADO
PORQUE Y, es -NH(Y>).
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78. El compuesto de la reivindicacion 77, CARACTERIZADO PORQUE Y;' se
selecciona entre —H, alquilo, alcoxi, y hidroxialquilo.

79. El compuesto de la reivindicaciéon 78, CARACTERIZADO PORQUE Y, se
selecciona entre -H, -OCH3, —CHs, y —-CH,CH,0OH.

80. El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-79, CARACTERIZADO
PORQUE Y3V Y, son ambos —H o0 ambos —F.

81.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-79, CARACTERIZADO
PORQUE Y; se selecciona entre —F, —CF3;, -OH y —OCHg; y Y4 es —H.

82. El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-79, CARACTERIZADO
PORQUE Y, se selecciona entre —F, —CF3;, -OH y —OCHg; y Y3 es —-H.

83.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-79, CARACTERIZADO
PORQUE Y5y Yg son ambos —H o0 ambos —F.

84. El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-79, CARACTERIZADO
PORQUE Y5 se selecciona entre —F, —CF3;, -OH y —OCHg; y Y es —H.

85.  El compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-79, CARACTERIZADO
PORQUE Y se selecciona entre —F, —CF3;, -OH y —OCHg; y Y5 es —H.

86. Un compuesto o una sal aceptable farmacéuticamente del mismo
CARACTERIZADO PORQUE tiene la estructura de cualquiera de los siguientes

compuestos:
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87. Un compuesto o una sal

aceptable  farmacéuticamente del mismo

CARACTERIZADO PORQUE tiene la estructura de cualquiera de los siguientes

compuestos:
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88. Un compuesto o una sal aceptable farmacéuticamente del mismo
CARACTERIZADO PORQUE tiene la estructura de cualquiera de los siguientes

compuestos:
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89. Un compuesto o wuna sal aceptable farmacéuticamente del mismo
CARACTERIZADO PORQUE tiene la estructura de cualquiera de los siguientes

compuestos:



)J\ ® s
N
H

H
0 Oy

N
H /
F

H,N_ N o L F

)J\ ® &




55

o] NH 0] NH
Y
/’ H)J\N < /’ ”)j\N N
o-N A o—-N A
o . ° .
F)( F)(
F F
OYNHQ
F o N
O i &
N WJ\ F 77 N N
O 7| erdy
0 A O—N 5




56

F F F
& F
0 0’\"': " 0 0”\"
H
N_ _N ® )]\ F NN < J\ ]
- \n/ N N/Y\N - \n/ N N/\(\N
H H /
(0] N:N/ o N=p
F r F
- L o .
HN N o J_ F HN N ® )J\ F
DA A
o} : N=p 0 H N/
=N =N
F F
O\ o o+ @ o o+
H H
F F
NN Q N_ _N ® )J\
e N)J\” // e T N N =
H
0 A O~n o} O\N/
F
OYNHZ
F




57

90. Una composicion farmacéutica, CARACTERIZADA PORQUE comprende el
compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-89 y un excipiente farmacéuticamente

aceptable.

91. Un método de tratamiento o prevencion de una enfermedad o trastorno asociado con
un defecto genético en la fenilalanina hidroxilasa, CARACTERIZADO PORQUE
comprende administrar a un sujeto que lo necesita una cantidad eficaz de un compuesto de

cualquiera de las reivindicaciones 1-89.

92. Un método de tratamiento o prevencion de fenilcetonuria, CARACTERIZADO
PORQUE comprende administrar a un sujeto que lo necesita una cantidad eficaz de un

compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-89.

93.  Un método de tratamiento o prevencion de una hiperfenilalaninemia,
CARACTERIZADO PORQUE comprende administrar a un sujeto que lo necesita una

cantidad eficaz de un compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-89.

94, El método de cualquiera de las reivindicaciones 91-93, CARACTERIZADO
PORQUE el compuesto reduce los niveles sistémicos de fenilalanina en el sujeto.

95. Un método de tratamiento o prevencién de una tirosinemia (Tipo I, Il o IlI),
CARACTERIZADO PORQUE comprende administrar a un sujeto que lo necesita una
cantidad eficaz de un compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-89.

96. El método de la reivindicacion 95, CARACTERIZADO PORQUE el compuesto

reduce los niveles sistémicos de tirosina en el sujeto.

97. Un metodo de tratamiento o prevencion de una hiperglicinemia no cetdsica,
CARACTERIZADO PORQUE comprende administrar a un sujeto que lo necesita una

cantidad eficaz de un compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-89.
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98. El método de la reivindicacion 97, CARACTERIZADO PORQUE el compuesto

reduce los niveles sistémicos de glicina en el sujeto.

99.  Un meétodo de tratamiento o prevencion de una acidemia isovalérica, una acidemia
metilmal6nica, una acidemia propionica, una enfermedad de la orina con olor a jarabe de
arce, una deficiencia de DNAJC12, trastornos del ciclo de la urea o una hiperamonemia,
CARACTERIZADO PORQUE comprende administrar a un sujeto que lo necesita una

cantidad eficaz de un compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-89.

100. Un método de tratamiento o prevencion de diabetes, enfermedad renal cronica,
enfermedad de higado graso no alcohdlico, esteatohepatitis no alcohdlica, sindrome
metabolico, trastornos relacionados con la obesidad o el desarrollo neurolégico y trastornos
del espectro de autismo, CARACTERIZADO PORQUE comprende administrar a un sujeto
gue lo necesita una cantidad eficaz de un compuesto de cualquiera de las reivindicaciones 1-
89.

101. El método de cualquiera de las reivindicaciones 91-100, CARACTERIZADO
PORQUE el compuesto inhibe la SLC6A19 en el sujeto.



