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HEMOFİLİ

• Eski Mısır’da tarif edilmiş

• 1940 tarihinde laboratuvar tanısı

• Kraliçe Victoria’nın kızları ile Avrupa kraliyet ailesinde olgular(özellikle 
Rus kraliyet ailesinde;Rasputin gibi büyücü sihirbazlar)

• Kan bankacılığındaki tekniklerin gelişmesi ile plazmada bir faktörün 
eksik olduğu anlaşıldı

• Taze donmuş plazma tedavisi(sıvı yüklenmesi)

• Cryoprecipitate(1960)

• FVIII konsantreleri
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KARŞILANMAMIŞ İHTİYAÇLAR

• 1940 öncesi: Kanamayı durdurma

• 1950 öncesi: Yüksek volüm

• 1980 öncesi: İnfeksiyonlar

• 1999 öncesi: İnhibitörlü hastalar

• 2005 öncesi: Hemofili morbiditeleri (Eklem vs.)

• 2017 öncesi: 

• Damar yolu

• Kısa faktör yarı ömrü

• Proflaksiye rağmen kanama
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FC FÜZYON TEKNOLOJİSİ

I. IgG domain’ne doğal Fc’nin kovalent bağlanması

1. PETERS ET AL. J THROMB HAEMOST 2013 2. DUMONT ET AL. BLOOD 2012 3. ADAPTED FROM JAYANDHARAN & SRIVASTAVA. J GENET SYNDR GENE THER 2011 4. PETERS ET AL. BLOOD 2010 5. 

SHAPIRO ET AL. BLOOD 2012

• rFVIIIFc  bir BDD FVIII 

molekülünün Insan IG1 in Fc 

domainine ara bağlayıcı

olmadan kovalent bağlanması

ile oluşan rekombinant bir

proteindir.1-3

• rFIXFc bir FIX molekülünün

Insan IG1 in Fc domainine

ara bağlayıcı olmadan

kovalent bağlanması ile

oluşan rekombinant bir

proteindir3-5

rFIXFc’ nin biyokimyasal ve fonksiyonel karakteristikleri

rFVIIIFc ‘nin biyokimyasal ve fonksiyonel karakteristikleri



• Yenidoğan Fc reseptörü 

(FcRn), IgG ve Fc içeren 

proteinlerin lizozomal

yıkımlarını geciktirerek 

dolaşımdaki yarılanma 

ömrünün uzamasından 

sorumludur1,2

• FcRn, rFVIIIFc bağlanarak 

dolaşıma geri dönmelerini 

sağlar 3-6
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FC FÜZYON TEKNOLOJİSİ
II. FVIII ve FIX’ un yarılanma ömrünü uzatmak için doğal bir yol kullanılmıştır.

1. ADAPTED FROM ROOPENIAN & AKILESH. NAT REV IMMUNOL 2007 2. ADAPTED FROM SHAPIRO. EXPERT OPIN BIOL THER 2013 3. PETERS ET AL. J THROMB HAEMOST 2013 4. DUMONT ET AL. BLOOD 2012 

5. PETERS ET AL. BLOOD 2010 6. SHAPIRO ET AL. BLOOD 2012 















Sabırla dinlediğiniz için teşekkür ederim.

The End!


