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Forebyggande injektioner av Alprolix™ motverkar effektivt blodningar hos patienter med
hemofili B visar ny data som publiceras i den vetenskapliga tidsskriften New England Journal of
Medicine

B-LONG studien visade att injektion av likemedelskandidaten en gdng varje eller varannan vecka férebyggde
eller minskade antalet blédningar.

Biogen Idec (NASDAQ:BIIB) och Swedish Orphan Biovitrum AB (publ) (Sobi) (STO:SOBI) meddelade idag
publicerandet av detaljerade resultat fran foretagens fas-3 studie av den langtidsverkande rekombinanta
faktor IX-produktkandidaten, rFIXFc (Alprolix) for hemofili B. Studien publiceras forst i internetupplagan av
den vetenskapliga tidsskriften The New England Journal of Medicine (NEJM), for att sedan finnas med i 12
decembernumret av den tryckta versionen av tidskriften.

Studien av rFIXFc visade att personer med svar hemofili B pa ett sakert och effektivt satt kan forhindra eller
minska antalet blédningar genom forebyggande injektioner varje eller varannan vecka. rFIXFc &dr den forsta
langtidsverkande ldkemedelskandidaten fér hemofili B som har genomgatt en fas 3- studie och har potential
att bli det forsta viktiga framsteget i behandling av hemofili B pa mer an 16 ar.

Studien, kallad B-LONG, ar den storsta avslutade kliniska fas 3-studien i hemofili B nagonsin. Den undersdkte
effekten av flera behandlingsalternativ med rFIXFc inklusive forebyggande (en gang per vecka eller langre
doseringsintervall), vid behovs behandling av blédning, och behandling i samband med operationer
(perioperativ behandling). Resultaten av B-LONG ligger till grund for registreringsansokningar gallande rFIXFc,
som for narvarande ar foremal for granskning i flera lander, daribland USA, Kanada, Australien och Japan.

"Idag ar det manga personer med hemofili B som inte anvander sig av férebyggande behandling. Maijligtvis
kan den tata injektionsfrekvensen i samband med nuvarande behandlingsalternativ vara orsak till detta",
sager Marilyn Manco-Johnson, MD, professor i pediatrik vid University of Colorado och chef vid Hemophilia
and Thrombosis Center vid University of Colorado och Children’s Hospital, Colorado. "The National
Hemophilia Foundation rekommenderar forebyggande behandling for personer med svar hemofili och studier
visar att sddan behandling minskar blodningar och medféljande risker. Jag hoppas att de langtidsverkande
behandlingar som just nu utvecklas, till exempel rFIXFc, kan minska bérdan av férebyggande behandling for
personer med hemofili B och uppmuntra till en férandring."

Hemofili B ar en séllsynt, kronisk, arftlig rubbning som gor att blodets koaguleringsformaga ar nedsatt, vilket
kan leda till langdragna blodningar. Nuvarande behandlingsformer kraver forebyggande injektioner tva ganger
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i veckan eller mer. Tata férebyggande injektioner kan utgdra en borda for personer med hemofili och kan
minska viljan att anvdanda sig av denna form av behandling. rFIXFc har en forlangd cirkulationstid i blodet och
anvander sig av en teknik som kallas Fc fusion. B-LONG studien visade att intervallerna mellan forebyggande
injektioner forlangdes med rFIXFc, sa att injektioner bara behdvdes mellan en gang i veckan upp till en gang
varannan vecka. Om ldkemedelskandidaten godkanns, kan rFIXFc géra det moijligt for personer med svar
hemofili B att ta farre forebyggande injektioner an vad som ar mojligt med nuvarande tillgangliga
terapiformer.

"Manga av oss pa Biogen Idec kdnner personer som har hemofili och férstar bordan av frekventa injektioner",
sager Glenn Pierce, MD, Ph.D., Senior Vice President for Global Medical Affairs och medicinsk chef fér Biogen
Idecs hemofiliterapiomrade. "Om det godkédnns, kommer langtidsverkande behandling med rFIXFc ha
potential att forandra behandlingen av Hemofili B och 16sa ett kritiskt behov hos patienterna."

B-LONG studien

B-LONG var en global, 6ppen, multicenter, fas-3-studie som undersokte effekt, sakerhet och farmakokinetik
av rFIXFc i 123 manliga hemofilipatienter, 12 ar och dldre. Studien omfattade 50 behandlingscentra for
hemofili i 17 lander 6ver sex kontinenter.

B-LONG studien undersokte rFIXFc via fyra olika behandlingsscheman:
e Veckovis forebyggande dosering (arm 1)
e Individanpassade intervaller med forebyggande dosering — med start var 10e dag (arm 2)
e Vid behovsbehandling for att stoppa blédningar (arm 3)
e Perioperativ behandling (arm 4)

Dosering (arm 1) och intervaller (arm 2) justerades under studiens gang for att bibehalla avsedda faktor IX-
nivaer i syfte att forebygga blodningar.

Sett 6ver studiens gang var arliga blédningsfrekvensen (annulized bleeding rates, ABR) eller férvantade
blodningstillfallen per ar 3,0 for veckovis férebyggande behandling (arm 1) och 1,4 for individanpassad
forebyggande behandling (arm 2), jamfért med 17,7 for den grupp som fick vid behovsbehandling av
blédningar (arm 3). Doseringsintervallet for individanpassad forebyggande behandling (arm 2) var 12,5 dagar.
Blodningstillfallen for alla studiedeltagare dokumenterades och fler 4n 90 procent av alla blédningstillfallen
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kunde stoppas med en enda rFIXFc-injektion. rFIXFc undersdktes som perioperativ behandling hos 12
deltagare som genomgick 14 stérre operationer. Behandlande lakare bedémde att patienterna svarade
"utmarkt” eller "bra” i 100 procent av fallen med rFIXFc.

Inga studiedeltagare utvecklade inhibitorer (antikroppar som blockerar behandlingen) och det fanns inga
rapporter om blodproppar eller allvarliga allergiska reaktioner. Registrerade biverkningar motsvarade de som
man férvantades se i en normal hemofilipopulation. De vanligast forekommande handelserna (incidens >=5
procent) var forkylning, influensa, ledvark, évre luftvagsinfektion, hégt blodtryck och huvudvark, varav ingen
beddmdes vara relaterande till behandlingen. En deltagare upplevde en enstaka allvarlig biverkan som
sannolikt kan relateras till behandlingen med rFIXFc. Deltagaren som hade en historia av hematuri (blod i
urinen) bildade ett obstruerande blodkoagel i urinvdagarna. Han fortsatte rFIXFc-behandlingen och handelsen
kunde avhjalpas med medicinsk behandling.

Publiceringen av B-LONG-studien i New England Journal of Medicine ar en viktig milstolpe som kommer att
bidra till att flytta fram medicinsk forskning inom hemofilibehandling. Dessa data stédjer potentialen for
rFIXFc som ett vardefullt nytt behandlingsalternativ for personer med Hemofili B genom att tillmotesga
behovet av en langtidverkande behandling for denna grupp, sager Birgitte Volck, M.D., Ph.D., senior vice
president development och chief medical officer vid Sobi.

Om ALPROLIX och teknologiplattformen for Fc Fusion

ALPROLIX (rekombinant FIXFc) dar en rekombinant, langtidsverkande koagulationsfaktorterapi fér hemofili B under utveckling i sen
klinisk prévningsfas. ALPROLIX utnyttjar Fc-fusionsteknologi, som anvdnder sig av en naturligt férekommande process som fordrojer
nedbrytningen av IgG1 (ett vanligt forekommande protein i kroppen) och atercirkulerar det tillbaka till blodomloppet. Fc-delen av
IgG1 ar lankad till faktor IX i ALPROLIX och tros vara det som gor det mojligt att faktorproteinet stannar kvar i kroppen under en langre
tid efter en injektion, vilket kan forlanga doseringsintervallet vid profylaktisk behandling. Fc-fusionsteknologin har anvénts i 6ver 15 ar.
Biogen Idec ar det enda foretag som applicerar teknologin inom hemofiliomradet.

Om hemofili B

Hemofili (blodarsjuka) B ar en sallsynt arftlig rubbning som gor att blodets koaguleringsférmaga ar nedsatt. Hemofili B upptrader i
ungefar ett fall pa 25 000 fodda pojkar per ar och beror pa kraftigt reducerade nivaer, eller fullstandig avsaknad av faktor IX-proteinet.
Personer med hemofili B behover darfor injektioner av faktor IX for att aterstalla levringsprocessen och férhindra upprepade
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blédningar, som annars kan leda till sméarta, permanenta skador pa leder och livshotande blédningar. Den medicinska radgivande
kommittéen "The Medical and Scientific Advisory Council" for den amerikanska patientféreningen "The National Hemophilia
Foundation" rekommenderar profylax som den optimala terapin for personer med hemofili B. Profylaktisk behandling av hemofili B
kraver idag upp till 3 injektioner per vecka for att uppratthalla en tillracklig cirkulerande niva av koagulationsfaktor.

Om samarbetet mellan Biogen Idec och Sobi

Biogen Idec och Sobi samarbetar om utvecklingen och kommersialiseringen av rFVIIIFc och rFIXFc. Biogen Idec leder utvecklingen, har
tillverkningsrattigheter och kommersialiseringsrattigheter i Nordamerika och alla andra regioner dér Sobi inte dr ndrvarande. Sobi har
ratt att valja att ha den slutliga utvecklingen och kommersialiseringen i Europa, Ryssland, Mellandstern och norra Afrika.

Om Sobi

Sobi ar ett internationellt Iakemedelsforetag inriktat pa att tillhandahalla innovativa behandlingar och service som forbattrar livet for
patienter med sallsynta sjukdomar. Produktportféljen ar framst inriktad pa inflammationssjukdomar och genetiska sjukdomar samt tre
projekt i sen klinisk fas inom hemofili och neonatologi. Sobi marknadsfor dven en portfélj specialist- och sarlakemedel pa uppdrag av
olika partnerféretag. Intdkterna uppgick 2012 till 1,9 miljarder kronor och antalet anstallda var cirka 500. Aktien (STO: SOBI) &r noterad
pa OMX NASDAQ Stockholm. Ytterligare information finns pa www.sobi.com

Om Biogen Idec

Biogen Idec anvander avancerad vetenskap och medicin for att upptacka, utveckla och leverera till patienter over hela varlden
innovativa terapier for behandling av neurodegenerativa sjukdomar, hemofili och autoimmuna sjukdomar. Biogen Idec grundades
1978 och ar varldens aldsta oberoende bioteknikforetag. Patienter 6ver hela varlden drar nytta av dess ledande behandlingar inom
multipel skleros och foretaget genererar mer @n 5 miljarder dollar i arliga intékter. For produktmarkning, pressmeddelanden och
ytterligare information om foretaget, vanligen besok www.biogenidec.com.

For mer information — inte for publicering

Sobi:

Media relations Investor relations

Oskar Bosson, Head of Communications Jorgen Winroth, Vice President, Head of Investor Relations
T:+46 7041071 80 T: +1347-224-0819, +1 212-579-0506, +46 8 697 2135

E: oskar.bosson@sobi.com E: jorgen.winroth@sobi.com

Biogen Idec:

Media contact Investor relations
Todd Cooper Ben Strain

T: +1-781-464-3260 T: +1-781-464-2442

E: public.affairs@biogenidec.com E: IR@biogenidec.com
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