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Studie visar att veckovis profylaktisk behandling med Elocta® ger blédningsskydd och forbattrad
ledhdlsa hos personer med hemofili A

Swedish Orphan Biovitrum AB (publ) (Sobi™)(STO:SOBI) och Bioverativ Inc. (NASDAQ: BIVV) publicerar idag
resultaten av en ny, post hoc longitudinell analys av den pivotala fas 3-studien A-LONG samt den langsiktiga

uppfoéljningsstudien ASPIRE. Studierna visar att profylaktisk dosering en gang i veckan med Elocta®
(efmoroctocog alfa) med forlangd halveringstid, har potential att ge forbattrat skydd jamfoért med vid-
behovsbehandling, samt motverka s.k. target-leder (leder med historik av aterkommande blédningar) och
minska behandlingsbordan jamfort med mer frekventa doseringsintervall. Analysen redovisas i en
posterpresentation idag pa den amerikanska hematologiféreningens ASH (American Society of Hematology),
59:e arliga kongress. Elocta marknadsfors i USA som ELOCTATE® (rekombinant antihemofilifaktor Fc-
fusionsprotein).

Elocta har utvecklats med Fc-fusionsteknik for att forlanga cirkulationstiden i kroppen, och dess effekt och
sdkerhet vid behandling av personer med hemofili A har undersdkts sedan 2010. Denna nya, post hoc-analys
stoder en vaxande méangd kliniska data som visar att profylaxbehandling med Elocta kan inverka positivt pa
den langsiktiga ledhalsan. Elocta ar for narvarande inte godkdnd for dosering en gang per vecka.

”En av utmaningarna som personer med svar hemofili A kan uppleva ar tata behandlingsintervall med bara
nagra dagars mellanrum och otillrdckligt blédningsskydd”, sdger Maha Radhakrishnan, M.D., Senior Vice
President of Medical pa Bioverativ. ”Vi ar engagerade i att férbattra behandlingsresultaten och att fortsatta
undersoka hur ELOCTATE kan gora meningsfull skillnad for patienter genom att mojliggora langre
doseringsintervall och en fortsatt forbattrad ledhalsa.”

Profylaxbehandling med faktorterapi ar den optimala behandlingen fér svar hemofili A, dnda innebar denna
behandlingsregim, enligt riktlinjerna fran World Federation Hemophilia, traditionellt tre injektioner i veckan
med konventionella faktorbaserade produkter. Med Eloctas forlangda halveringstid kan patienter forlanga
doseringsintervallen upp till fem dagar vilket resulterar i mindre frekventa injektioner. Forskarna har anvant
data fran den pivotala fas 3-studien A-LONG samt fran den langsiktiga uppfoljningsstudien ASPIRE som
stracker sig 6ver en fyraarsperiod, for att undersoka individer som behandlats med sju-dagars
doseringsintervall (65 1U/kg/wk) och bedéma langsiktiga utfall vad géller arlig blodningsfrekvens (ABR),
behandlingsféljsamhet och motverkande av s.k. target-leder.
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| studien behandlades 43 vuxna och ungdomar (>12 ar) med Elocta i ett doseringsintervall pa sju dagar under
en mediantid for studien pa 3,1 ar. Forskare har ocksa analyserat resultaten av de individer som bibehdll ett
doseringsintervall pa sju dagar under hela studien (n = 19).

For den grupp individer som erhallit veckovis dosering under nagon period av studien och som fére studien
erhallit vid-behovsbehandling (n=32), resulterade 6vergangen till veckovis profylaxdosering i en forandring av
medianvardet for ABR (IQR) pa -23,7 (-35,8; -12,8). For de patienter som stod pa en veckovis doseringsregim
under hela studien (n=19) minskade medianvardet fér ABR (IQR) till 1,7 (0,5; 6,7) under studien, jamfort med
medianvarde for ABR (IQR) 29 (18; 45) fore studien da de erhoéll vid-behovsbehandling. Patienter upplevde
skydd mot akuta blodningar. Medianvardet fér akuta ABR var 1,2 (0,2; 2,8) for forsokspersoner pa veckovis
dosering under nagon period av studien och 0,7 (0; 1,6) for de som alltid statt pa veckovis dosering. Skyddet
var ocksa bra vad galler akuta ledblédningar, dar medianvardet for ABR (IQR) var 0,8 (0; 2,5) hos individer
som under nagon period av studien statt pa veckovis dosering, respektive 0,2 (0; 1,0) for individer som alltid
statt pa veckovis dosering.

Behandlingsféljsamheten var mycket hog for alla individer da de stod pa veckovis doseringsregim
(medianlangd 3,1 ar), och majoriteten av de individer som valt att 6verga till ett sju-dagars doseringsintervall
med Elocta vid nagon tidpunkt under studien holl fast vid detta doseringsintervall. Hundra procent av alla
utvarderingsbara s.k. target-leder, bade i gruppen som under ndgon period statt pa veckovis dosering och i
gruppen som alltid statt pa veckovis dosering, blev problemfria under studieperioden. Studieresultaten tyder
pa att dosering en gang i veckan kan vara en rimlig profylaxregim for patienter som erhaller vid-
behovsbehandling, men som skulle féredra férdelarna med profylax och battre blodningsskydd, med minimal
behandlingsboérda.

"Tillsammans med Bioverativ har vi genom vara behandlingar och pagaende forskning lange engagerat oss i
att férbattra varden for personer med hemofili”, sade Armin Reininger, M.D., Ph.D., Head of Medical and
Scientific Affairs pa Sobi. "Dessa data visar att Elocta har potential att gora skillnad fér patienter genom att
mojliggora ett forlangt doseringsintervall baserat pa deras behov, en forbattrad ledhalsa samt mojligheten
att minska boérdan av den kroniska behandling som patienter med hemofili genomgar.”

Om ASPIRE

ASPIRE &r en 6ppen, icke-randomiserad, flerarig uppfoljningsstudie for personer som avslutat de pivotala fas 3-studierna A-LONG
eller Kids A-Long. | studien deltog 211 man eller pojkar, varav 150 (98 procent) av har fullféljt A-LONG och 61 (91 procent) fullfoljt
Kids A-LONG. Det primara effektmattet var utveckling av antikroppar. Sekundara effektmatt inkluderade det arliga antalet akuta
blodningar per deltagare, behandlingsdagar med Elocta® samt deltagarens beddmning av hur behandlingen svarat vid akut blédning.
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Om hemofili A

Hemofili (blodarsjuka) &r en sallsynt arftlig rubbning som gor att blodets koaguleringsformaga hos en person ar nedsatt. Hemofili A
forekommer hos ungefar en av 5 000 fodda pojkar per ar. Enligt World Federation of Hemophilia berdknas for narvarande 150 000
personer runt om i varlden vara diagnosticerade med hemofili.i

Personer med hemofili A upplever blédningstillfallen som kan vara smartsamma, ge upphov till bestaende ledskador samt
livshotande blodningar. Profylaktiska injektioner av faktor VIII kan tillfalligt ersatta de koagulationsfaktorer som behovs for att
kontrollera blédning och férhindra nya blédningar.® The World Federation of Hemophilia rekommenderar profylaktisk behandling
eftersom sadan kan férhindra blédningar och leddestruktion. i

Om Elocta®

Elocta® (efmoroctocog alfa) ar en rekombinant koagulationsfaktorterapi som utvecklats for hemofili A och som genom Fc-
fusionsteknik nar en forlangd cirkulationstid i kroppen. Elocta har skapats genom att fusionera faktor VIIl med Fc-delen av
immunoglobulin G, subgrupp 1, eller IgG1 (ett i kroppen vanligt forekommande protein). Detta mojliggor for Elocta att utnyttja en
naturligt férekommande process som fordrdjer nedbrytningen och férldnger tiden som behandlingen finns kvar i kroppen. Aven om
Fc-tekniken under 15 ar har anvants inom andra terapiomraden, har Sobi och Bioverativ féradlat teknologin och ar férst med att
tillampa den inom hemofili. Elocta tillverkas i en human cellinje, i en miljo fri fran tillsatser fran djur eller manniska.

Elocta ar godkant for behandling av hemofili Ai EU, Island, Liechtenstein, Norge, Schweiz, Kuwait och Saudi Arabien dar det
marknadsfors av Sobi. | USA, Japan, Kanada, Australien, Nya Zeeland, Brasilien och andra lander ar produkten godkand som
ELOCTATE® [Antihemophilic Factor (Recombinant), Fc Fusion Protein], och Bioverativ har marknadsforingsrattigheterna.

Som for faktorersattningspreparat i allmanhet kan allergiska 6verkanslighetsreaktioner och utveckling av inhibitorer ske vid
behandling av hemofili A. Inhibitorer har rapporterats vid behandling med Elocta/ELOCTATE inklusive hos tidigare obehandlade
patienter. For mer information, vanligen se komplett amerikansk forskrivningsinformation fér ELOCTATE. Notera att tidigare
obehandlade patienter inte ar inkluderade i EUs produktinformation fér Elocta.

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 Mellandstern). Bioverativ har tillverkningsansvar for Elocta/ELOCTATE 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 foretag inriktat pa biologiska ldkemedel som soker att férandra livet for personer med hemofili och andra
sdllsynta blédningsrubbningar genom forskning i varldsklass, utveckling och kommersialisering av innovativa behandlingar. Bioverativ
lanserades 2017 efter att ha knoppats av fran Biogen Inc. och foretaget bygger pa en stark historia av vetenskaplig innovation och
inriktar sig pa att arbeta aktivt for manniskor med blodningsrubbningar. Bolagets mission ar att na framsteg for patienter dar de som
mest behover det. Bolagets hemofilibehandlingar representerade vid lansering de forsta storre 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 lakemedelsféretag 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 dven en portfélj med specialist- och sarlakemedel pa uppdrag
av olika partnerforetag i Europa, Mellandstern, Nordafrika och Ryssland. Sobi dr 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.
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F6r mer information, vanligen kontakta:

Media relations

Linda Holmstrém, Senior Communications Manager
0708 73 40 95

linda.holmstrom@sobi.com

SO
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Investor relations

Jorgen Winroth, Vice President, Head of Investor Relations
+1 347 224 0819

jorgen.winroth@sobi.com

"World Federation of Hemophilia, Annual Global Survey 2016, published in October 2017. Available at: http://www.wfh.org/en/data-

collection

it 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.

i Guideline for the management of hemopbhilia, World Federation of Hemophilia, 2nd edition,
http://www1.wfh.org/publication/files/pdf-1472.pdf. Accessed on December 2015
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