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Programme

La «cascade» de la coagulation

Les inhibiteurs naturels de la coagulation

Comment corriger l’hémophilie sans 
facteurs de coagulation:

- Inhibiteur des inhibiteurs

- «Substitut» du facteur VIII
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Inhibiteurs naturels de la coagulation
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Hémostase normale = équilibre

J Hepatol 2010;53:362



Hémophilie = des-équilibre  hypocoagulation

J Hepatol 2010;53:362



Thérapie avec facteurs de coagulation

J Hepatol 2010;53:362

Facteurs de 

coagulation:

- Plasmatiques

- Recombinants

- Demi-vie prolongée



Thérapie avec inhibiteurs des inhibiteurs naturels

J Hepatol 2010;53:362

Inhibiteurs des 

inhibiteurs natures:

 TFPI (anticorps)

 AT (fitusiran)

 PC/S (anticorps, 

serpines)

Études cliniques en cours



Traiter l’hémophilie avec un substitut du F.VIII
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Facteur VIII

Blood 2016 127:1623



Anticorps bispécifique : Emicizumab

Blood 2016 127:1623



Nomenclature

Emicizumab

anticorps 
monoclonal
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Emicizumab

= smile



Synthèse

La «cascade» de la coagulation = «domino»

Les inhibiteurs naturels de la coagulation = trois

Comment corriger l’hémophilie sans facteurs de 
coagulation:

- Inhibiteur des inhibiteurs = études cliniques

- «Substitut» du facteur VIII = Emicizumab


