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Nya data visar att langre doseringsintervall med Alprolix® ger ett sdkert och effektivt profylaktiskt
skydd for personer med svar hemofili B

En post hoc longitudinell analys av studierna B-LONG och B-YOND visar att patienter som évergick till ett
profylaktiskt doseringsintervall pd 14 dagar eller lingre med Alprolix bibehéll en lag drlig blédningsfrekvens

Swedish Orphan Biovitrum AB (publ) (Sobi™)(STO:SOBI) och Bioverativ Inc. (NASDAQ: BIVVV) publicerar idag
resultaten av en ny post hoc longitudinell analys som visar att ett individualiserat doseringsintervall pa 14

dagar eller langre med Alprolix® (eftrenonacog alfa) kan utgora ett potentiellt alternativ fér personer med
svar hemofili B som dnskar profylaktiskt skydd med minskad behandlingsborda. Analysen redovisas i en
posterpresentation vid den amerikanska hematologiféreningens, ASH (American Society of Hematology),
59:e arliga kongress.

Alprolix ar en rekombinant koagulationsfaktor IX-behandling som genom Fc-fusionsteknologi har forlangd
cirkulationstid i kroppen. Alprolix &r den behandling med forlangd halveringstid for hemofili B dar det finns
langst erfarenhet fran klinisk vardag. Over 150 vuxna, ungdomar och pediatriska patienter har undersékts
over en trearsperiod som del av ett omfattande kliniskt utvecklingsprogram och en uppféljningsstudie.

Med data fran den pivotala fas 3-studien B-LONG som inkluderade 123 patienter, samt fran den langsiktiga
uppféljningsstudien av Alprolix, B-YOND som inkluderade 93 patenter fran B-LONG, har forskare utvarderat
de langsiktiga resultaten hos 22 vuxna och ungdomar 212 ar som 6vergatt till ett langsiktigt profylaktiskt
doseringsintervall pa 14 dagar eller langre. Analysen visade att dessa studiedeltagare uppnadde ett
kontinuerligt blodningsskydd i upp till tre ar med forlangt profylaktiskt doseringsintervall.

”Dessa data visar att en individuellt anpassad profylaxbehandling med Alprolix, med veckovisa eller 10-
dagars doseringsintervall till en boérjan och maéjlighet att forlanga till 14 dagar eller langre, har potential att
leverera optimalt skydd mot blédningar hos personer med hemofili B”, sa Maha Radhakrishnan, M.D., Senior
Vice President of Medical pa Bioverativ. “Individualiserade doseringsintervall ger patienter och ldkare
mojlighet att anpassa behandlingsprogrammen for att balansera behovet att maximera blodningsskyddet
och samtidigt minimera behandlingsbdrdan. Vi star fast vid vart atagande att forbattra de langsiktiga
behandlingsresultaten for personer med hemofili B.”

De 22 deltagarna som var foremal for denna longitudinella analys hade varierande behandlingsregimer fére
studien och en del individer bytte till forlangt doseringsintervall vid nadgon tidpunkt under studiens gang. Fore
behandling med Alprolix, stod tio av de 22 studiedeltagarna pa profylaxbehandling och tolv stod pa vid-
behovsbehandling. Resultaten fran analysen visade att:
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e Patienter som stod pa profylaxbehandling fére studien var val skyddade med utékade
doseringsintervall pa 14 dagar eller langre, med en arlig blédningsfrekvens (ABR) pa 1,8 jamfort med
2,0 fore studien.

e Medianvéardet for ABR minskade fran 25 (22-36) till 1,4 (0,6-5,8) for de deltagare som erhallit vid-
behovsbehandling fére studien.

e Mediantiden (IQR) for behandlingen med doseringsregim pa >14 dagar hos de 22 patienterna var 3,4
(1,8-4,0) ar.

e Studiedeltagare som behandlades med >14-dagars doseringsintervall var vilkontrollerade med ett
medianvarde for akuta ABR pa 0,7 Gver 3 ar.

"Dessa studieresultat fran Alprolix-dosering med en till tva veckors mellanrum forstarker var langa
erfarenhet av att framgangsrikt leverera langtidsverkande blodningsskydd, inklusive skydd mot akuta
blédningar samt ledblédningar vid hemofili B”, sa Armin Reininger, M.D.,Ph.D., Head of Medical and
Scientific Affairs pa Sobi. ”I samarbete med Bioverativ fortsatter vi att utforska potentialen att minska
sjukdomsbérdan med Alprolix och skapa en meningsfull forbattring i livet for personer med hemofili.”

Tidigare pa ASH presenterade Bioverativ data fran den prekliniska bilddiagnostikstudien: Extravaskular
distribution av konventionella och EHL FIX-produkter med in vivo SPECT-bildanalys av moss med hemofili B,
som visade att Alprolix pavisar hogre vavnadsdistribution och lagring i ledomradena jamfort med andra
faktor IX-molekyler. Dessa resultat var del av ett pagaende bildtekniksamarbete med Invicro, LLC, for att
undersoka effekterna av extravaskular distribution av faktor IX-behandlingar, inklusive Alprolix, vad galler
blédningsskydd och férbattrad ledhalsa.

Om uppfoljningsstudien B-YOND

| B-YOND ingick 116 tidigare behandlade man eller pojkar, varav 93 deltagare (81%) har fullféljt B-LONG och 23 (100%) har fullfoljt
Kids B-LONG. Det primara effektmattet var utveckling av inhibitorer. Sekundara effektmatt inkluderade det arliga antalet
blodningstillfallen per individ (inklusive frekvensen akuta ledblédningar), antal behandlingsdagar med Alprolix per deltagare,
konsumtionen av Alprolix (totalt IU/kg per person och ar), samt deltagarens bedémning av hur behandlingen svarat vid ett
blodningstillfalle.

Om hemofili B
Hemofili (blodarsjuka) B orsakas av vasentligt minskad eller ingen faktor IX-aktivitet, vilken dr nédvandig for att blodet ska levra sig'.
Enligt World Federation of Hemophilia ar ca 29 700 personer runt om i varlden diagnosticerade med hemofili B.i

Personer med hemofili B upplever blédningstillfallen i leder och muskler som kan orsaka smarta, ge upphov till forsamrad rorlighet
och bestaende ledskador. | varsta fall kan blédningstillfallen orsaka blédningar i organ och livshotande blédningar. Injektioner med
faktor IX kan tillfalligt ersdtta de koagulationsfaktorer som behovs for att kontrollera blédningar, och nar det anvands profylaktiskt
forhindra blodningar.i
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Om Alprolix®

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

Alprolix ar godkand for behandling av hemofili B inom EU, Island, Liechtenstein, Kuwait, Norge, Saudiarabien 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. Notera att indikationen for tidigare obehandlade patienter inte ar inkluderad i den europeiska
produktinformationen.

Om Sobis och Bioverativs samarbete

Sobi och Bioverativ samarbetar kring utvecklingen och kommersialiseringen av Elocta/Eloctate och Alprolix. Sobi har rattigheterna att
slutféra utvecklingen och kommersialisera Elocta och Alprolix pa sina marknader (i huvudsak Europa, Nordafrika, Ryssland, samt de
flesta marknader i Mellangstern). Bioverativ har tillverkningsansvar for Eloctate/Elocta och Alprolix och har utvecklings- och
kommersialiseringsrattigheter i Nordamerika och alla andra regioner i varlden, férutom pa Sobis marknader.

Om Bioverativ

Bioverativ ar ett globalt féretag inriktat pa biologiska lakemedel med syfte att férdandra livet for personer med hemofili och andra
sallsynta 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 ar att na framsteg for patienter dar 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 félj @bioverativ pa Twitter.

Om Sobi™

Sobi™ &r ett internationellt Iakemedelsforetag inriktat pa sallsynta sjukdomar. Vart 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 sarldkemedel i Europa,
Mellanéstern, Nordafrika och Ryssland pa uppdrag av olika partnerféretag. Sobi ar 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) &r noterad pa Nasdag 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
+46 708 73 40 95 +1347 224 0819, +1 212 579 0506
linda.holmstrom@sobi.com jorgen.winroth@sobi.com
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"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: June 17, 2016
it World Federation of Hemophilia, Annual Global Survey 2016, published in October 2017. Available at: http://www.wfh.org/en/data-

collection
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