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1.SISSEJUHATUS

Feniiiilketonuuria (FKU) on Eestis sage-
dasim périlik aminohapete ainevahetuse
hdire, mis ravimata juhtudel pdhjustab
modduka kuni raske vaimse arengu maha-
jadmuse. Tanapdeval diagnoositakse FKU
peamiselt tdnu sdéeluurimisele juba vast-
stindinueas. See vdimaldab alustada vara-
kult ravi ja parandab oluliselt haiguse
prognoosi. Selleks et tagada FKUga laste ja
tdiskasvanute normaalne fiilisiline ja vaimne
areng ning tervis, vajavad nad kogu elu
regulaarselt ravi ning multidistsiplinaarset
jalgimis- ja toetusprogrammi.

Kiesolevas ravijuhendis on kasitletud
FKUga patsientide ravi ja jalgimise peamisi
aspekte ning see juhend on mdeldud abi-
materjaliks spetsialistidele, kes oma t60s
puutuvad kokku FKUga isikutega nii lapse-
kui ka tdiskasvanueas vdi soovivad ennast
kurssi viia sellest ainevahetushaigusest
tulenevate probleemidega. Juhendi koosta-
misel on ldhtutud peamiselt Suurbritannia
(2004. a), USA (2000. a) ja Saksamaa (1999. a)
FKU ravijuhenditest, mis on tdenduspohised
ja toetuvad pikaajalistele kogemustele.
Lisaks on voetud arvesse ka teiste riikide
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Joonis 1. Feniiiilalaniini (Phe) ja tlrosiini (Tyr) metabolism. Phe
hidroksiileeritakse maksakoes peamiselt ensiilim feniiilalaniini
hiidroksiilaasi (PAH) ja selle koensiilimi tetrahiidrobiopteriini (BH,)

toimel tiirosiiniks (Tyr).

kogemust ja tdnapdevaseid uuringutulemusi
erialakirjandusest.

2. PATOGENEES

FKU korral on hdirunud aminohappe fentiiil-
alaniini (Phe) metabolism organismis. Phe
on asendamatu aminohape, mida organism
omastab ainult toidust ning mida kasu-
tatakse paljude erinevate kehavalkude
slinteesiks. Terves organismis hiidroksi-
leeritakse Phe maksakoes peamiselt ensiiim
fentiilalaniini hiidroksiilaasi (PAH) ja selle
koensiilimi tetrahiidrobiopteriini (BH))
toimel tiirosiiniks (Tyr) ning tilejadk lagun-
datakse tdielikult siisinikiihenditeks ja
veeks (vt joonis 1).

FKU puhul on tegemist defektiga enstiim
PAHi kodeerivas geenis. Selle tagajirjel
kuhjub Phe organismis, pohjustades ravi-
mata juhtudel ndrvstisteemi kahjustuse.
Phe-st vabanemiseks kdivituvad alterna-
tiivsed ainevahetusmehhanismid, mille
kaigus tekivad toksilised metaboliidid,
mis 16puks sekreteeritakse uriini ja higiga.
Hidroksiileerimisprotsessi hdirumise tottu
vdheneb ka Tyr-i tootmine, mis on oluliseks
eelproduktiks katehoolamiinide, tliroksiini
ja melaniini stinteesis.

FKU on autosoom-retsessiivse parilik-
kusega haigus, see tdhendab et haiguse
avaldumiseks peab mutatsioon esinema
molemas PAHi geeni alleelis. Isikud, kellel
esineb muutus vaid tihes geeni alleelis, on
haiguse kandjad ja neil haigus kliiniliselt
ei avaldu. Téendosus FKUga lapse slinniks
perekonda, kus mdélemad vanemad on lihe
geenimutatsiooni kandjad, on 25%.

3. EPIDEMIOLOOGIA

FKU on Euroopas ja USAs liks koige sageda-
semaid parilikke ainevahetushaigusi, mille
esinemissagedus on keskmiselt 1 juht 10 000-
15 000 elussiinni kohta. Eestis on diagnoo-
situd 1-6 uut FKU haigusjuhtu aastas ning
haiguse esinemissagedus aastatel 1993-2010
on olnud keskmiselt 1 juht 7500 elussiinni
kohta, mis on sarnane Venemaa ja teiste
Ida-Euroopa riikidega.
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4. HAIGUSE KULG JAPROGNOOS
Ravimata juhtudel kujunevad lapse esimeste
elukuude jooksul FKU kliinilised stimp-
tomid: moddukas kuni raske vaimse ja
motoorse arengu mahajiamus, mikrotse-
faalia, aju periventrikulaarse koe valgeaine
hiipo- ja demtuelinisatsioon, krambisiind-
room, naha ekseemilaadsed 166bed ja
uriini iseloomulik 16hn ning naha ja juuste
pigmenteerumise hdire. Lapse- ja nooruki-
eas lisanduvad sageli pstiithikahdired,
kéditumis- ja unehdired.

FKU kulgu parandab oluliselt haiguse
varane diagnoosimine ja ravi, mida tiana-
pédeval arenenud riikides véimaldab koéigi
vastsiindinute sdoeluurimine FKU suhtes.
Eestis alustati seda 1993. aastal ja viimaste
aastate jooksul on psivalt uuritud iile 99,5%.
Tanu sellele ei ole skriininguga hélmatute
hulgas teadaolevalt hilisdiagnoose esinenud
javaljendunud FKU haiguspildiga patsiente
leidub aina vihem. Samas on Eestis praegu
ligi 30% jalgimisel olevatest patsientidest
hilisdiagnoosiga ehk parast 1.-2. elukuud
ravi alustanud patsiendid ning enne 1993.
aastat stindinud patsientide hulgas esineb
kindlasti veel diagnoosimata haigusjuhte.

Jarjepidevat dieetravi pidavatel haigetel
on varase diagnoosimise ja ravi alustamise
korral enamasti saavutatav normaalne
intellektitase ja elukvaliteet. Vaatamata
sellele esineb siiski ka ravitud patsientidel
kognitiivseid ja psiihhiaatrilisi probleeme
sagedamini kui tavarahvastikus. Samuti on
rangete piirangutega ja osaliselt kunstlikke
toidusegusid tarbivad lapsed ja tdiskasvanud
ohustatud eelkdige loomsetest toiduainetest
saadavate looduslike valkude, mikroelemen-
tide, vitamiinide ja rasvhapete defitsiidist.
Seetdttu esineb neil tavapopulatsioonist
sagedamini kasvu- ja kaaluprobleeme,
aneemiat ja osteoporoosi. Erilist tihelepanu
vajavad FKUga naised raseduse ajal, sest
hiiperfeniiiilalanineemia on teratogeense
toimega.

5. DIAGNOOSIMINE

5.1. Vastsiindinute skriining FKU
suhtes

Ténapdeval diagnoositakse FKU peamiselt
tdnu séeluurimisele juba vastsiindinueas.
FKU skriiningu kdigus mairatakse Phe tase
kuivatatud vereplekkidest, mis on kogutud
koigilt Eestis stindinud vastsiindinutelt
stinnitusmajades, III etapi lastehaiglates voi

intensiivravi osakondades spetsiaalsele filter-
paberile. Kui esmaste analiiliside alusel on
tekkinud FKU-kahtlus (Phe tase on > 3 mg/dl),
suunatakse patsient ravi alustamiseks
kiiresti tdpsustavateks uuringuteks genee-
tiku vastuvotule Tallinnas voi Tartus. Skrii-
ningu eesmdrgiks on leida haiged lapsed
ules voimalikult varases eas, nii et FKU
diagnoos oleks kinnitatud enne vastsiindinu
21. elupdeva.

5.2. FKU diagnoosi kinnitamine

FKU kahtluse korral tehakse jairgmised

uuringud:

a) Phe korduv midramine - FKU diagnoosi
kinnitamiseks peab esinema Phe tous iile
normi piiri (> 3 mg/dl) vihemalt kahes
jarjestikuses vereproovis.

b) DNA diagnostika FKUd pdhjustavate
geenimutatsioonide suhtes PAH geenis.

o) Biopteriini (BH,) koormustest eesmér-
giga selekteerida sapropteriin- (6R-BH,)
ravi suhtes tundlikud FKU-patsiendid
ja eristada primaarselt BH, defitsiidist
pohjustatud haigused. Koormustesti
ja selle tulemuste interpreteerimise
pdhimoétted on vilja toodud joonisel 2.

5.3. Diferentsiaaldiagnostika

Ligi 95-98%-1 juhtudest on hiiperfeniiiilala-
nineemia pohjuseks FKU. Vahem kui 5%-1
juhtudest voib Phe sisalduse suurenemise
pohjuseks olla ka mutatsioon PAH kofaktori
BH,, biosiinteesi voi regeneratsiooni kodee-
rivas geenis. BH, defitsiidist péhjustatud
haigused, millega kaasneb hiiperfeniiiilala-
nineemia, on GTP tsiiklohiidrolaasi (GCH1),
6-pliruvoiilil-tetrahlidropteriini stintetaasi
(PTS), qinoid-dihiidropteridiini reduktaasi
(QDPR) ja periin-4a-karbinolamiini dehiid-
rataasi (PCBD1) puudulikkus. BH, puudu-
likkuse alavormide korral, millega kaasneb
sarnaselt FKUga hiiperfeniiiilalanineemia,
on vastus BH, koormustestile alati posi-
tiivne ja Phe vihenemine koormustestil
markimisvaarselt suurem (> 85%). Kui FKU
on Phe sisalduse suurenemise pohjusena
valistatud, on lisaks ndidustatud pteriinide
ja biogeensete amiinide analiiiis liikvorist.

6. KLASSIFIKATSIOON

FKU kulg v6ib varieeruda kergest kuni raske
haigusvormini. FKU raskusaste méaratakse
klassikaliselt Phe kontsentratsiooni alusel
haiguse diagnoosimisel:

a) klassikaline FKU (Phe > 20 mg/dl);

EestiArst 2012;91(1):46-51

47



RAVIJUHEND

b) atiitipiline/kerge FKU (Phe 6-20 mg/dl);

¢ kerge hiiperfentiiilalaneemia (Phe 3-6
mg/dl);

d) BH,-tundlik FKU (Phe taseme langus
koormustestil > 30%), mida eristatakse
lisaks BH, koormuskatsu tulemustest
lahtudes.

v v

BH,-
mlttetundllk
FKU

BH,-tundlik Primaarne BH,
FKU puudulikkus

kot s dsellosdctvia

NP - neuropsiihholoogilised kaebused.

Joonis 2. Biopteriini (BH,) koormustesti tegemise algoritm.

Tabel 1. Olulisemad keelatud ja lubatud toiduained FKU dieedis

Piiramatult lubatud Toiduained, mille I
toiduained tarbimist peab piirama Keelatud toiduained
+ Juur-ja puuviljad (v.a -+ Kartul - Lihajalihatooted, kala
herned, oad) + Seened + Muna
- Suhkrutooted (suhkur, - Riis, mais vdi saago + Piimja piimatooted
mesi, klaaskommid) - Spetsiaalsed vahese - |ahu-ja teraviljatooted
- Rasvad (dli, margariin, Phe-sisaldusega « Sokolaad
Voi) toiduained « Pahklid, seemned
. Spetsiaalsed Phe- -+ Kaunviljad, soja
vabad aminohapete + Aspartaamisisaldavad
ravisegud mahlad, limonaadid,

maiustused

7. DIEETRAVI

7.1. Klassikaline Phe sisaldust piirav
dieetravi

FKU ravi pdhieesmargiks on kdrgest Phe
ja madalast Tyr tasemest tingitud ptisivate
ndrvisiisteemikahjustuste drahoidmine.
Dieeti tuleks alustada kindlasti, kui Phe
tase piisib > 6 mg/dl. Juhul kui Phe tase
jaab vahemikku 4-6 mg/dl, langetab otsuse
ravi alustamise kohta raviarst, lahtudes
patsiendi vanusest ja kliinilistest simp-
tomitest. Haiguse kliiniline prognoos on
parim, kui ravi alustada enne 21. elupéeva,
maksimaalselt enne 8. elunddalat. Ravi
peaks kestma terve elu, kuid vihemalt
12. eluaastani. Juhul kui FKU-patsient (nii
digeaegse kui ka hilisdiagnoosiga) on ravi
katkestanud, on tal alati voimalus seda
taas alustada hoolimata vanusest. Mida
normildhedasem ja stabiilsem on raviga elu
jooksul plisinud Phe tase veres, seda parem
on haiguse prognoos.

Dieetravi rakendamise pohimotted:

a) Loomuliku valgu ja koos sellega Phe
sisalduse piiramine igapdevases toidus
(vt tabel 1). Organismile on normaalseks
kasvamiseks ja funktsioneerimiseks
siiskiiga pdev vajalik ka teatud Phe-hulk
ja seda pdevast kogust nimetatakse FKU
korral Phe-taluvuseks. Vajaliku pdevase
Phe-taluvuse arvutamisel ldhtutakse
patsiendi vanusest ja kehakaalust (vt
tabel 2). Phe individuaalne taluvus voib
arvutuslikust erineda, mistdttu lubatud
koguseid korrigeeritakse, ldahtudes
Phe-st pakutavas toidus ja selle mojust
Phe tasemele veres. Phe koguhulka on
06pdevases meniilis kergem arvestada,
kui pidada toidupdevikut.

b) Valguasendus Phe-vabade aminoha-
pete seguga, et range loomuliku valgu
piiramine ei tekitaks terviseprobleeme.
Selleks on spetsiaalselt vdlja to6tatud
ravisegud, millega kaetakse vihemalt
70-85% O0pdevasest vanusele ja keha-
kaalule vastavast valguvajadusest (vt
tabel 2). Ravisegud on lisaks rikastatud
slisivesikute, vitamiinide ja mikroele-
mentidega. Imikuid toidetakse lisaks
rinnapiimale voi tavalisele piimasegule
Phe-vaba tdisvddrtusliku piimaseguga,
mis sisaldab ka lipiide. Asendussegu
6opdevased kogused on soovitatav
jaotada voimalikult vérdseteks doosi-
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Tabel 2. Vanusele ja kehakaalule vastav 66paevane valgu- ja Phe-vajadus ning Phe taluvuse

piirnormid

Vanus 0-2 3-4 4-6 7-12 1-2a
kuud kuud kuud kuud

3a 4-5a 6a 7-9a 10-12a 13-15a >16a

Kaloraaz (kcal/
kg paevas) 115 105

Valk (g/kg
paevas)

Phe vajadus
(mg/kg paevas) 45 40 35 30

Phe taluvus
(mg 66paevas) LEl

2,1-2,3 2,0-2,1 1.7

90-102 55-70

1,6 1,4 11 1,0 0.9

20 15

450-

200-400 350-800 1000

deks pdeva jooksul (tavaliselt 2-3 korda
pdevas, imikutel sagedamini). Praegu
kompenseerib haigekassa Phe-vabad
valgusegud FKU-patsientidele 100%
ulatuses (diagnoosikoodid E 70.0 ja E
70.1).

¢) Viahendatud Phe-sisaldusega toodete
lisamine igapdevasesse toidumeniiiisse
adekvaatse kaloraazi tagamiseks ja
toitumise mitmekesistamiseks (nt
spetsiaalsed vdhese valgusisaldusega
makaronid, jahu, hommikuhelbed,
kiipsetised, pudrud, maiustused, piima-
pulber, munapulber).

d) Piisav kaloraaZi tagamine, eriti kaasu-
vate terviseprobleemide korral (nditeks
dgedad haigused ja operatsioonid), et
valtida kataboolsete protsesside tilekaalu
organismis, mis pohjustab omakorda
Phe tousu.

7.2. Suure molekulmassiga
neutraalsete aminohapete (LNAA,
large neutral amino acids) segu
kasutamine dieetravis

LNAAd sisaldavates ravimites on vorreldes
traditsioonilise Phe-vaba raviseguga
suuremas kontsentratsioonis aminohappeid,
mis konkureerivad Phe-ga, ldbides seede-
trakti limaskesta ja/vdi hematoentsefaalset
barjddri. LNAAd sisaldavad aminohapete
segud on moeldud kasutamiseks FKU-
patsientidel, kellel on raskusi traditsioo-
nilise dieetravi jargimisega, et vdhendada
hiiperfeniitilalnineemia kahjulikku toimet
ajukoele, ja/voi patsientidel, kes vajavad
neuromediaatorite siinteesi parandamist
ajukoes, et leevendada neuropsiihhiaat-
rilisi kaebusi. Eelkdige on need alterna-
tiiviks FKU-patsientidel, kelle diagnoos
on hilinenud, kellel esineb méddukas voi
raske vaimse arengu mahajddmus ning
kellel traditsioonilise Phe-vaese dieetravi

rakendamine on raskendatud. LNAA-segude
kasutamisel arvutatakse pdevane valguva-
jadus analoogselt tabelis 2 toodud normi-
dega. Eestis ei olnud 01.11.2011. a seisuga
peamiselt LNAAsid sisaldavaid ravimeid
veel registreeritud.

7.3. Saptopteriin- (6R-BH,) ravi
Ligikaudu 10-15%-1 FKU-ga patsientidest,
kellel on péhiensiiim PAH aktiivsus piisaval
maddaral sdilinud, on voimalik suures doosis
BH, manustamisega suurendada Phe oksii-
datiivset metabolismi ning sellega lange-
tada ja stabiliseerida Phe taset veres, mille
tulemusena vdheneb ajukahjustus ning
hoitakse dra neuropsiihholoogiliste (NP)
héirete stivenemine.

Saptopteriini on vajalik kasutada kdigil
FKUga lastel ja tdiskasvanutel, kellel esineb
BH,-tundlik FKU alavorm voi primaarne BH,
puudulikkus (GCH1, PTS, QDPR ja PCBD1
defitsiit).

Saptopteriinravi rakendamise tingimused:

a) Patsiendil esineb BH,-tundlik FKU
alavorm, mis on kinnitatud BH,-koor-
mustesti ja 1-3nddalase prooviravi
perioodi jarel (vt joonis 2).

b) BH,-tundliku FKU korral on raviannus on
20 mg/kg, imardatuna ldhima 100-kord-
seni, 1 kord 66pédevas. Ravi kdigus korri-
geeritakse ravimi doosi vajaduse korral
5-20 mg/kg, ldhtudes Phe tasemest veres.

¢ Ravi rakendatakse patsientidele, kes
samal ajal jargivad regulaarselt arsti
antud dieetravisoovitusi, et hoida Phe
taset soovituslikes piirides.

d) Kui 6kuulise raviperioodi jooksul selgub,
et patsiendi oodatav raviefekt (piisiv Phe
taseme langus ja/voi NP-kaebuste vihene-
mine) puudub, hoolimata maksimaalsest
voimalikust ravidoosist (20 mg/kg paevas),
siis tuleb ravi 16petada.
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8. PATSIENTIDE JALGIMINE
FKU-patsientide ravi juhib meditsiinige-
neetik voi metaboolsete haiguste ravile
spetsialiseerunud lastearst, kes ndustab
patsienti ja/voi tema hooldajaid, koostab
raviplaani ja teeb regulaarseid uuringuid.

Vaatamata varasele ja jarjepidevale
dieetravile tekib osal FKUga patsientidel
elu jooksul stivenev aju valgeaine kahjustus
ning esineb tavarahvastikust sagedamini
mitmeid neuroloogilisi, psiihhiaatrilisi ja
kognitiivseid probleeme, mis tuleneb sellest
et Phe tase on elu jooksul sageli koikuv ja
pusib vaatamata dieetravile siiski keskmi-
selt 3-8 korda normist kérgemana. Samuti
hdirub FKU korral neurotransmitterite
siintees ajukoes, mida dieetraviga oluliselt
mojutada ei ole voéimalik. Lisaks sellele on
FKUga patsiendid ohustatud mitmetest
makro- ja mikrotoitainete (valgud, pika
ahelaga poliikillastamata rasvhapped
(eriti oomega-3-rasvhape), raud, kaltsium,
fosfor, tsink, vask, kroom, jood, foolhape,
antiokstidandid (seleen, koenstiim Q10 ja
karnitiin) ning A-, B,-, B-, B, ,-, C-, D- ja E-vita-
miin) defitsiidist. Kdikidel FKU-patsientidel
peaks regulaarselt jadlgima Phe taset veres.
Soovituslikud arstliku labivaatuse sageduse
ning vereanaliitiside ja lisauuringute tege-
mise ajad on toodud tabelis 3.

Alates puberteedieast vajavad tiidrukud
kindlasti seksuaalndustamist ja digeaegset

suunamist giinekoloogi vastuvotule sobiliku
kontratseptiivse vahendi leidmiseks kuni
raseduse planeerimiseni.

9. FKU-GA PATSIENT JA RASEDUS
FKU ei mojuta patsientide viljakust,
mistéttu FKUga inimesed on iildjuhul
voimelised saama lapsi. Kui FKUga patsiendi
partner ei ole FKU-geeni kandja, ei haigestu
nende laps FKUsse. Kiill aga on piisivalt
korgenenud Phe tase ema veres terato-
geense toimega.

Hiiperfentiiiilalanineemiast tingitud
lootekahjustuse stindroomile on iseloomulik
vaimse arengu mahajadmus, mikrotsefaalia,
madal slinnikaal, kaasasiindinud stidamerike
jaiseloomulik ndo diismorfism. Lisaks sellele
esineb pilisiva hiiperfeniitilalanineemia
korral tavaparasest suurem oht raseduse
spontaanseks katkemiseks.

Et Phe ohutu tase oleks saavutatud juba
enne rasestumist, tuleb lootekahjustuse
viltimiseks FKUga naistel rasedust alati
planeerida.

FKU-patsiendi jilgimise pohisoovitused

seoses rasedusega on jirgmised:

a) Hoida Phe tase veres < 4 mg/dl (maksi-
maalselt kuni 6 mg/dl) juba 1-3 kuud
enne rasestumist ja hoida seda stabiil-
sena kogu raseduse ajal. Seni kuni Phe
tase piisib enne rasestumist {ile soovitus-

Tabel 3. Soovitused dieetravil olevate kerge ja klassikalise FKUga patsientide jalgimiseks

Vanus Phe maotmise .
Phe Arstliku .
sagedus e s e Vere- Luudensito- . .
(filterpaberi tsoovtltus/lclilf Iablvaa:jtuse analiiiisid meetria NP hindamine
vereplekist) ase (mg/dl) sagedus
0-6 kuud
1 x nadalas 1-3 kuu jarel
7-12 kuud 0,5-4 BK+AH X
la 2 x kuus 3-6 kuu jarel 1xaastas
2a X
1 x kuus
3-6a 6 kuu jarel
0,5-4
7a (max 6) i
8-9a BKiga
2 aasta jarel,
10-12a vihemalt AHJ X
6-12 kuu jarel lates 8
13-15a 4-6 x aastas 1 x aastas alateso.
eluaastastiga
162 0,5-6 (max 5 aasta jarel,
10) vajaduse
17 a korral
sagedamini  vajaduse jargi
] Jarg
Taiskasvanud M 0,5-6 BK + AH
(N max 10, 1 x aastas iga 5 aasta
M max 12) jarel

BK - kliiniline vereanaliiis (hemoglobiin, eriitrotsiiiitide tildarv ja morfoloogia), seerumi ildvalk, albumiin, prealbumiin, kaltsium,
fosfaat, alkaalne fosfataas, foolhape, B, -vitamiin, homotsiisteiin, ferritiin, lahustuvad transferriini retseptorid
AH -aminohapete kvantitatiivne analiiiis vereseerumist (Phe, Tyr, Phe/Tyr)

NP - neuropsiihhiaatrilised kaebused
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b)

9

d

)

liku vaartuse, tuleks kasutada sobivaid
kontratseptiivseid vahendeid.

Phe taseme jdlgimine on soovitatav 1
kord nddalas.

Raseduse jooksul 66pédevane valguvajadus
suureneb, samas kui Phe tolerantsus on
kehvem tavapirasest (vt tabel 4).
Dieedi adekvaatsuse kontrolliks on
soovitatav lisaks teha vereanaltitisid, kus
madratakse hemoglobiin, eriitrotstiiitide
tildarv ja morfoloogia, seerumi tildvalk,
albumiin, prealbumiin, kaltsium, fosfaat,
alkaalne fosfataas, foolhape, B, ,-vitamiin,
homotsitisteiin, ferritiin, lahustuvad
transferriini retseptorid. Aminohapete
kvantitatiivne analiilis vereseerumist
teha raseduse planeerimisel ning 12.,
24. ja 36. rasedusnddalal.

Geneetiku voi ainevahetusspetsialisti
konsultatsioon 1 kord kuus, vajaduse
korral sagedamini.

Raseduse ja loote arengu jdlgimine giine-
koloogi juures toimub tavalises korras.

Tabel 4. Oépéevane valguvajadus ja Phe taluvus
raseduse ajal

Tri- Valk (g/péev)

Phe taluvus (mg/péev)

mester

| 1,1g/kg pdevas  180-450 (max 600)

1] 1,3-1,59/kg 180-450 (max 800)
paevas
1] 180-450 (max 1200)
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