EN LA HEMOFILIA : ANTI=TFPI
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La hemostasia es una funcidn vital e incluye todos los procesos fisioldgicos que detienen el sangrado cuando se
lesionan los vasos sanguineos. La hemostasia se mantiene y controla mediante un equilibrio muy bien afinado entre
las proteinas que aumentan la coagulaciéon (procoagulantes) o disminuyen la coagulacidn (anticoagulantes).

En la hemofilia congénita A o B un factor procoagulante importante (Factor (F) VIl o IX respectivamente) esta
ausente, y esto resulta en un desequilibrio que favorece el sangrado.?
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AT: Antitrombina, F: Factor, PC: Proteina C, PS: Proteina S, PZ: Proteina Z
TFPI: Inhibidor de la via del factor tisular, TM: trombomodulina.

El Rol del TFPI en la Coagulacion

El TFPI es un inhibidor de serina proteasa tipo Kunitz multivalente con una funcion clave en la regulccién de la
COdgqumon El TFPI controla el inicio de la generacidon de trombina al actuar como inhibidor primario del complejo
de la via de senalizacion extrinseca (TF-FVIla). El TFPI, que es producido principalmente por las células endoteliales y
los megacariocitos, y circula unido a lipoproteinas, pero el TFPI libre, que representa alrededor del 20% de la fuente
del TFPI total domina la funcidon fibrinolitica. El TFPI se halla principalmente en dos isoformas, TFPI-a y TFPI-B, que
difieren en sus dominios inhibitorios de tipo Kunitz y tienen distintas funciones en la inhibicion de la coagulacion.4-8
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El TEPI contiene 3 DOMINIOS DE INHIBICION KUNITZ (K1, K2 y K3) dispuestos en formacién tdndem.4-8




