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Langtidsdata om sdkerhet och effekt av behandling med Alprolix® vid hemofili B publicerad i
Thrombosis and Haemostasis

- Profylaktiskt dosingeringsintervall med ett medianvdrde pG 13,7 dagar hos 86 % av de
vuxna/ungdomar som hade individualiserad behandling med Alprolix

- Langsiktig sékerhet och Iagt antal drliga blédningsepisoder erhélls i den Iéngsta studie som
genomférts med en produkt med férldngd halveringstid i en hemofili B population

Swedish Orphan Biovitrum AB (publ) (Sobi™) och Bioverativ Inc. (NASDAQ: BIVV) meddelar idag att
interimsresultat fran B-YOND, en forlangningsstudie som utvarderar Alprolix® [Coagulation Factor IX

(Recombinant), Fc Fusion Protein] hos tidigare behandlade patienter med svar hemofili B, publicerades i
marsnumret for 2017 av den vetenskapliga tidskriften Thrombosis and Haemostasis. Studieresultaten starker
ytterligare den langsiktiga sakerheten och effekten av profylaktisk behandling med Alprolix, med en median
behandlingslangd pa 6ver tre ar hos vuxna/ungdomar och over ett och ett halvt ar i gruppen med barn under
12 ar. Det priméra resultatmattet var utveckling av inhibitorer (neutraliserande antikroppar som kan
motverka effekten av behandlingen). Inga patienter som behandlades med Alprolix i studien utvecklade
inhibitorer.

"Interimsdata fran B-YOND bekréaftar sdkerhetsprofilen for Alprolix och visar att vuxna, ungdomar och barn
som fick profylaktisk behandling med Alprolix varje eller varannan vecka upprattholl ett |agt antal arliga
blédningsepisoder", enligt John Pasi, MD, PhD, huvudprévare, professor i Haemostasis and Thrombosis, vid
The Royal London Hospital, Barts Health NHS Trust, London. "Resultaten, som kommer fran den langsta
studie som genomfoérts av en behandling med férlangd halveringstid for hemofili B, ger lakare 6ver hela
varlden viktiga insikter och information om behandling av hemofili B.”

B-YOND &r en pagaende 6ppen, icke-randomiserad forlangningsstudie, som ar 6ppen for tidigare behandlade
patienter som fullfoljt studierna B-LONG eller Kids B-LONG att delta i en av tre behandlingsgrupper:
profylaktisk behandling en gang i veckan, individualiserad profylaktisk behandling samt modifierad
profylaktisk behandling. En behandlingsarm for episodisk behandling &r ocksa tillgdnglig, men endast for
vuxna och ungdomar. Vid brytpunkten for interimsdata var 116 manliga forsokspersoner (93 fran B-LONG
och 23 fran Kids B-LONG) registrerade i studien.

”Dessa resultat bekraftar sdkerhets- och effekt profilen for Alprolix over lang tid och visar att en majoritet av
deltagarna i studien kunde behalla ett adekvat skydd vid dosering en gang i veckan eller mer séllan", sager
Maha Radhakrishnan, MD, senior vice president, medical vid Bioverativ.

| gruppen for individualiserad profylaxbehandling hade, vid brytpunkten for interimsanalysen i B-YOND, 26
vuxna/ungdomar av 30 (86,7%) ett doseringsintervall som var langre dn en vecka, med ett medianvarde pa
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13,7 dagar, och hos barnialdern 6 till under 12 ar var medianvardet 10,0 dagar. Femton av 26 (57,7 %)
vuxna/ungdomar i gruppen for individualiserad profylax hade ett doseringsintervall pa 14 dagar eller langre.

"Vi fortsatter att tillsammans med Bioverativ fokusera pa att fora forskningen framat for att béattre forsta den
underliggande vetenskapen och de mojliga férdelar som Alprolix erbjuder personer med hemofili B", sager
Krassimir Mitchev, MD, PhD, vice president och medicinsk chef for hemofili inom Sobi.

Ytterligare evidens bekraftar sakerheten och effekten av Alprolix

Medianvardet for den totala annualiserade blédningsfrekvensen (ABR) var vid brytpunkten fér B-YOND
studiens interimsdata 2,3 for vuxna/ungdomar som deltog i behandlingsgrupperna for veckoprofylax och
individualiserad profylax och 2,4 f6r dem som ingick i gruppen fér modifierad profylax. Deltagare som fick
behandling vid behov, d.v.s. behandling nar en blédningsepisod intraffade, hade ett medianvarde pa 11,3.

Bland barn under sex ar (n = 9) som fick veckoprofylax, var medianvardet for ABR noll. Fér barn mellan sex
och under 12 ar, var medianvéardet for ABR likartat for de som fick veckoprofylax (2,7, n = 10) och
individualiserad (2,4, n = 5) profylax. Den enda deltagare mellan 6 till under 12 ar som fick modifierad
profylax, hade en ABR pa 3,1.

Interimsdata fran B-YOND-studien visade att Alprolix tolererades val och att de o6nskade hdndelserna var
typiska for de hemofili B-populationer som studerats. De vanligaste o6nskade hdandelserna var huvudvark (n
=14, 12,1 %) och forkylning (n = 13, 11,2 %), och majoriteten av de oonskade hindelserna bedomdes av
provare som orelaterade till behandlingen med Alprolix. Totalt rapporterades 39 allvarliga o6nskade
handelser hos 23 deltagare (19,8 %) som behandlades med Alprolix. Alla allvarliga odnskade handelser
beddmdes av provaren som orelaterade till behandling med Alprolix med undantag av ett fall av njurkolik hos
en deltagare i gruppen vuxen/ungdom. Deltagaren hade haft kolik orsakat av koagel innan behandling med
Alprolix startades. Deltagaren tillfrisknade och behdvde inte avbryta studien. Vid brytpunkten for
interimsdata fanns inga rapporter om allvarliga allergiska reaktioner eller anafylaxi i samband med Alprolix,
det férekom varken vaskuldra tromboser eller dodsfall.

Den fullstandiga publikationen finns tillgdnglig online pa https://th.schattauer.de

Om B-YOND- studien

B-YOND-studien inkluderar 116 tidigare behandlade man, varav 93 deltagare (81 %) som fullféljde B-LONG studien, och 23 (100 %) av
dem som fullféljde barn B-LONG studien. Det primara effektmattet ar utveckling av inhibitorer. Sekundara effektmatt omfattar det
arliga antalet blédningsepisoder per individ (inklusive frekvensen spontana ledblédningar), antal dagar som respektive deltagare
behandlats med Alprolix, konsumtionen av Alprolix (totalt IU/kg per person och ar), samt deltagarens bedémning av vilken effekt
behandlingen haft pa en blédningsepisod.
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En interimsanalys av B-YOND, dar patienter foljts sedan starten av B-LONG visar att medianvardet for kumulativ behandling med
Alprolix hos vuxna/ungdomar var 39,5 manader och medianvardet fér kumulativ exponering fér Alprolix var 162 dagar. En
interimsanalys av B-YOND, dar barn foljts sedan starten av barn B-LONG visar att medianvardet for kumulativ behandling med
Alprolix var 21,9 manader och medianvardet for kumulativa exponering for Alprolix var 94 dagar.

Om Alprolix®

Alprolix® (eftrenonacog alfa, Coagulation Factor IX (Recombinant), Fc Fusion Protein, dr en rekombinant faktorterapi som utvecklats
for hemofili B och som genom Fc-fusionsteknik nar en forlangd cirkulationstid i kroppen. Den har skapats genom att fusionera faktor
IX med Fc-delen fran immunoglobulin G subtyp 1, eller IgG1 (ett vanligt protein i kroppen). Detta mojliggor for Alprolix att utnyttja en
naturligt forekommande process som férdrojer nedbrytningen och forlanger tiden som behandlingen ar kvar och har effekt i kroppen
(halveringstid). Aven om Fc-tekniken har anvénts under 15 &r, har Sobi och Bioverativ féridlat teknologin och &r férst med att
tillampa den vid behandling av hemofili. Alprolix tillverkas med en human cellinje, i en miljo fri fran tillsatser fran djur och manniska.

Alprolix ar godkand for behandling av hemofili B inom EU, Island, Liechtenstein, Norge och Schweiz dar det marknadsfors av Sobi,
samt i USA, Kanada, Japan, Australien, Nya Zeeland, Brasilien och i andra lander dar Bioverativ har marknadsforingsrattigheterna.

Allergiska 6verkanslighetsreaktioner och utveckling av inhibitorer har observerats vid behandling med Alprolix av hemofili B, inklusive
i tidigare obehandlade patienter. Observera att indikationen fér behandling av tidigare obehandlade patienter inte ar inkluderad i
EUs produktinformation.

Om hemofili B
Hemofili (bl6édarsjuka) B orsakas av vasentligt minskad eller ingen faktor IX-aktivitet, vilken &r nédvandig for att blodet ska levra sig.!
Enligt World Federation of Hemophilia &r ca 28 000 personer runt om i vérlden diagnosticerade med hemofili B.f

Personer med hemofili B kan fa blédningstillfdllen i leder och muskler som orsakar smarta, ger upphov till férsamrad rorlighet och
bestaende ledskador. | vérsta fall kan blédningstillfallen orsaka blodningar i organ och livshotande blédningar. Injektioner med faktor
IX kan tillfalligt ersatta de koagulationsfaktorer som behdvs for att kontrollera blédningar, och profylaktiskt anvandas for att
forhindra blédningar.

Om Sobis och Bioverativs samarbete

Sobi och Bioverativ samarbetar kring utvecklingen och kommersialiseringen av Alprolix och Elocta/Eloctate [Antihemophilic Factor
(Recombinant), Fc Fusion Protein]. Sobi har rattigheterna att slutféra utvecklingen och kommersialisera Elocta och Alprolix pa sina
marknader, i huvudsak Europa, Nordafrika, Ryssland, samt de flesta marknader i Mellandstern. Bioverativ har utvecklings- och
kommersialiseringsrattigheter i Nordamerika och alla andra regioner i vérlden, férutom pa Sobis marknader.

Om Bioverativ

Bioverativ (NASDAQ: BIVV) &r ett globalt bioteknikfoéretag inriktat pa att férandra livet for personer med hemofili och andra séllsynta
blédningsrubbningar genom forskning i varldsklass, utveckling och kommersialisering av innovativa behandlingar. Bioverativ
lanserades 2017 efter att ha knoppats av fran Biogen Inc. och féretaget bygger pa en stark historia av vetenskaplig innovation och
inriktar sig pa att arbeta aktivt for manniskor med blédningsrubbningar. Bolagets mission &r att na framsteg for patienter dér de som
mest behover det. Bolagets hemofilibehandlingar representerade vid lansering de forsta stérre framstegen inom behandlingen av
hemofili pa 6ver tva artionden. Fér mer information, besok http://www.bioverativ.com eller f6lj @bioverativ pa Twitter.

Bioverativ skapades som en avknoppning fran Biogens hemofiliverksamhet och separerades fran Biogen den 1 februari 2017.
Bioverativ dr ett oberoende publikt féretag med huvudkontor i Waltham, Massachusetts, USA. Under en tillfillig 6vergangsfas, som
innefattar tid for Bioverativ att etablera vissa licenser och tillstand fér Eloctate® och Alprolix, har bade Bioverativ och Biogen en
relation till produkterna.
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Om Sobi™

Sobi &r ett internationellt lakemedelsforetag inriktat pa sallsynta sjukdomar. Sobis uppdrag ar att utveckla och tillhandahalla
innovativa behandlingar och tjanster som ger patienter ett battre liv. Produktportféljen fokuserar framst pa hemofili,
inflammationssjukdomar och genetiska sjukdomar. Sobi marknadsfor aven en portfélj med specialist- och sarlakemedel pa uppdrag
av olika partnerforetag i Europa, Mellandstern, Nordafrika och Ryssland. Sobi &r en pionjar inom bioteknologi med stort kunnande
inom produktion av biologiska lakemedel. Intdkterna uppgick 2016 till 5.2 miljarder kronor och antalet anstallda var cirka 760. Aktien
(STO: SOBI) ar noterad pa Nasdaq Stockholm. Ytterligare information finns pa www.sobi.com.

For mer information, vanligen kontakta:

Media relations Investor relations

Linda Holmstrém, Senior Communications Manager Jorgen Winroth, Vice President, Head of Investor Relations
0708 73 4095,08 6973174 +1 347-224-0819, +1 212-579-0506, 08 697 2135
linda.holmstrom@sobi.com jorgen.winroth@sobi.com

"World Federation of Hemophilia. About Bleeding Disorders — Frequently Asked Questions. Available
at: http://www.wfh.org/en/page.aspx?pid=637#Difference A B. Accessed on: January, 13, 2017.

i World Federation of Hemophilia. Report on the Annual Global Survey 2013. Available

at: http://www1.wfh.org/publications/files/pdf-1591.pdf. Accessed on: January 13, 2017.
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