
Pädiatrische Pneumologie

Pneumologe 2022 · 19:42–48
https://doi.org/10.1007/s10405-021-00427-9
Angenommen: 2. Dezember 2021
Online publiziert: 3. Januar 2022
© Der/die Autor(en) 2022

Zystische Fibrose und
Schmerzen – ein unterschätztes
Problem
Ein narratives Review

Anna Teresa Hoffmann · Stefanie Dillenhöfer · Thomas Lücke · Christoph Maier ·
Folke Brinkmann
Universitätsklinik für Kinder- und Jugendmedizin, Ruhr-Universität Bochum, Bochum, Deutschland

Die beiden Autoren ChristophMaier und Folke
BrinkmannteilensichdieLetztautorenschaft

QR-Codescannen&Beitragonline lesen

Zusammenfassung

Hintergrund: Zystische Fibrose (CF) ist eine der häufigsten vererbbaren Stoffwechsel-
erkrankungen in Deutschland. Sie betrifft verschiedene Organsysteme und führt häufig
zu Schmerzen, die meist unterschätzt werden. Im deutschsprachigen Raum existieren
bis dato keinerlei Leitlinien zu diesem relevanten Thema.
Methoden: Es erfolgte eine systematische Literaturrecherche in PubMed sowie der
deutschsprachigen Leitlinien und Fachliteratur zum Thema CF und Schmerzen. Als
relevant wurden Arbeiten gewertet, die Daten zu CF, zu Schmerzen oder deren
Behandlung bei der CF enthielten. Insgesamt fanden sich 1690 Artikel, von denen
41 Arbeiten unsererseits aufgenommen wurden.
Ergebnisse: Die Recherche ergab, dass Schmerzen unterschiedlichster Art aufgrund
der diversen Organbeteiligungen weit verbreitet sind. Zur Diagnostik und Therapie
von Schmerzen bei CF existieren aber keine deutschsprachigen Leitlinien oder
Konsenspapiere. In europäischen und amerikanischen Studien spiegelt sich die
klinische Relevanz und Bandbreite des Themas wider, Daten zur Effektivität
der Schmerztherapie enthalten diese jedoch nicht. Neben einer klassischen
Schmerzmedikation mit Analgetika setzen viele Patienten auch auf alternative
Heilversuche wie physikalische Therapien, Akupunktur oder Tetrahydrocannabinol
(THC). Angesichts der multiplen Organdysfunktionen ist der Einsatz von Analgetika mit
besonderen Risiken verbunden.
Diskussion: Eine Schmerztherapie ist bei Patienten mit zystischer Fibrose und
Multiorganbeteiligung häufig erforderlich und muss der Progression der Erkrankung
angepasst werden. Kontraindikationen und Nebenwirkungen der Analgetika sollten
individuell ermittelt werden. Die Aufnahme der Behandlung von Schmerzen in
deutschsprachige CF-Leitlinien ist dringend erforderlich.
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Zystische Fibrose (CF) ist eine der häufigs-
tenStoffwechselerkrankungen inDeutsch-
land. Sie betrifft verschiedene Organsys-
teme und führt häufig zu Schmerzen, die
jedoch im deutschsprachigen Raum in der
Regel nicht suffizient erfasst werden; bis-
herwird vermutlich auchdaher das Thema
nicht in den Leitlinien zur Behandlung der
CF erwähnt.

Hintergrund

Die zystische Fibrose (CF [MIM 219700]) ist
eine progrediente autosomal-rezessiv ver-
erbte Multisystemerkrankung. Neben der
meist lebenslimitierenden Progression der
Lungenbeteiligung liegen v. a. gastrointes-
tinale Symptome vor. Die Inzidenz in der
mitteleuropäischen Bevölkerung liegt bei
1:3500. Für Neugeborene beträgt die Le-
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PubMed-Recherche:
1680 Artikel

Ausgeschlossen aufgrund fehlender
Relevanz: 1520 Artikel

Ausgeschlossen aufgrund Duplikation:
55 Artikel

Eingeschlossen zur weiteren Analyse:
115 Artikel

Relevante Artikel: 41 Artikel

Recherche deutsche Literatur (AWMF-
Leitlininen, Fachliteratur Pädiatrie-

Lehrbücher, Der Schmerz, MoKi etc.):
10 Artikel

Abb. 18 Flowchart eingeschlossenen relevanteArtikel

benserwartung aktuell 53 Jahre [29, 32].
Sechs verschiedene Mutationsklassen im
CFTR-Gen (langer Arm des Chromosom 7)
führen zu gravierenden Funktionsstörun-
gen des CFTR-Chlorid-Ionen-Kanals in der
Zellmembran.Diedaraus resultierendeVis-
kositätserhöhung der Sekrete verschiede-
ner Organsysteme führt zu einer Obstruk-
tion der entsprechenden Hohlräume. Be-
fragungen zeigen, dass die Lebensqualität
Betroffener durcheine verminderteBelast-
barkeit und Dyspnoe reduziert ist. Häufig
finden sind Schmerzen eine Ursache einer
reduzierten Lebensqualität [12, 13, 16, 29,
32]. Wie wir kürzlich in einem Fallbericht
zeigen konnten, gibt es jedoch weder Stu-
dien zur Effektivität und noch zu den, wie
dort gezeigt, nicht unerheblichen Risiken
einer Schmerztherapie [14]. Im deutsch-
sprachigen Raum wurden Schmerzen bei
CF als Problem bislang nicht systematisch
untersucht. Folgerichtigwerdenweder die
Schmerzsymptomatik noch mögliche Be-
handlungsoptionen in aktuellen CF-Leitli-
nienodersonstigenLeitlinienzurSchmerz-
therapieaufgegriffen[1,38].Dievorliegen-
de Arbeit soll dafür eine erste Grundlage
liefern.

Methoden

Es erfolgte eine Recherche in PubMed
mit den Suchwörtern „cystic fibrosis“ AND
„pain“ AND „adults“ OR „children“, zusätz-

lich „treatment“ OR „adverse events“ AND
„opioid“. Zudemerfolgte eineRecherche in
aktuellen deutschsprachigen AWMF-Leit-
linien und Lehrbüchern. Insgesamt fanden
sich 1690 Artikel, von denen aufgrund
mangelnder Relevanz bzw. Duplikatio-
nen 1575 Artikel ausgeschlossen wurden
(.Abb. 1); 41 Arbeiten (PubMed-Recher-
che: Originalarbeiten [n= 23], Reviews
[n= 7], Fallberichte [n= 4]; deutschspra-
chige Literatur wie Lehrbücher, AWMF-
Leitlinien oder Übersichtsarbeiten [n= 7])
wurdenaufgenommen, sofernsieDatenzu
CF, zu Schmerzen oder deren Behandlung
bei der CF enthielten oder aufarbeiten.

Ergebnisse – Stand der
Wissenschaft

In den von uns erfassten Studien, die auch
in der aktuellen Übersichtsarbeit von Tran-
dafir et al. enthalten sind [32], wurden
1950 Patienten mit CF, 438 Behandler und
100 pflegende Angehörige befragt. Hier-
zu gehören Studien aus den USA (n= 14),
Europa (n= 6) sowie Kanada (n= 1) und
Australien (n= 2), die größtenteils retro-
spektiv (n= 20)dieSchmerzhäufigkeitund
-frequenz, ihre Lokalisation und Qualität
sowiedieAuswirkungenaufdas alltägliche
Leben in Interviews (n= 4) oder durch Fra-
gebögen (n= 19) erfassten. Zudem fanden
wir2Beobachtungsstudiensowieeinepro-
spektive Studie. Unsere Recherche ergab

keine Studien aus Deutschland. Schmerz-
therapiebeiCFals Stichwort fand sichauch
nicht indeutschenLehrbüchernoderLeitli-
nien. Einige wenige nichtmedikamentöse
Therapieoptionen wie Yoga und Osteo-
pathie wurden auch prospektiv geprüft
(s. unten) [15, 20].

Die Lokalisation von Schmerzen bei
der CF variiert stark entsprechend dem
Ausmaß der jeweiligen Organaffektion
(. Tab. 1). Hierin unterscheiden sich Kin-
der und Jugendliche von Erwachsenen.
Erstere haben zu nahezu 100% an 1 Tag
pro Monat akute abdominelle Schmerzen
[16, 29, 32], dagegen nur bis zu 50% der
Erwachsenen [32]. Kinder und Jugendli-
che klagen eher über intermittierend bzw.
rezidivierende Schmerzen mit längeren
Phasen der Schmerzfreiheit [12, 16, 29,
32]. Sobald pulmonale Exazerbationenmit
Symptomen wie Dyspnoe, vermehrtem
Husten, zähem Sputum, Gewichtsabnah-
me und Müdigkeit zunehmen, treten
Thoraxschmerzen in den Vordergrund
[12, 29, 32]. Sie sind daher mit der Pro-
gression der Lungenerkrankung und einer
reduzierten Einsekundenkapazität (FEV1)
und schlechteren Atemwegs-Clearance
eng verbunden [32]. Die Frequenz dieser
Episoden steigt ab dem Jugend- bis in
das Erwachsenenalter zunehmend an und
nimmt in den letzten 3 Lebensmonaten
deutlich zu. Thoraxschmerzen gehen so-
mit mit einer erhöhten Mortalität einher
[12, 13, 32], wie Hayes et al. [13] in ihrer
Studie zeigen konnten.

Erst im Erwachsenenalter kommt es
häufiger auch zu chronischen Schmer-
zen, d. h. schmerzfreie Episoden werden
kaum noch berichtet, da neben den Tho-
raxschmerzen auch Rücken-, Kopf- und
Nacken- und Gelenkschmerzen auftre-
ten (. Tab. 1; [12, 13, 32]). Insbesondere
Thoraxschmerzen gehen mit einer redu-
zierten Teilhabe am alltäglichen Leben
sowie Depressionen und Angststörungen
einher [25, 32]. Die Prävalenz von Rücken-
und Kopfschmerzen wird von einigen
Autoren höher als in der Allgemeinbevöl-
kerung eingeschätzt [12, 26, 27, 32]. Ein
Vergleich mit der Allgemeinbevölkerung
ist u. E. schwierig, da in den vorliegenden
Studien die Stichtagsprävalenz bzw. le-
diglich Schmerzen der letzten 6 Monate
erhoben wurden und die Altersgruppe
der Erwachsenen nicht vergleichbar ist
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Tab. 1 Häufigkeit undUrsachen verschiedener Schmerzartenbei Zystischer Fibrose (CF) [3, 12,
13, 16, 25, 29, 32]
Lokalisation Kinder & Ju-

gendliche (%)
Erwachsene
(%)

Pathophysiologie/häufigeUrsachen

Distales intestinalesObstruktionssyndrom
(DIOS) mit Komplikationwie Subileus, Ileus
oder Invagination

Pankreatitis

Unterdosierung Pankreasenzyme

Hepatobiliäre Komplikationenwie Gallen-
steine oder Entzündungen

Nicht CF-spezifische GI-Erkrankungen wie
Enteritis, Appendizitis

Abdominelle
Schmerzen

42–100 19–50

Extraabdominale Ursachen: Exazerbation,
Pneumonie

Gastrointestinale Ulzera

Gastroösophagealer Reflux

Obere Abdo-
minalschmer-
zen

10 10–51

Gastritis

Exazerbation

Pneumonie

Komplikationenwie Pleuritis oder Pneumo-
thorax

Rippenfrakturen

Muskuläre Dysfunktion

Thorax-
schmerzen

10–38 9–72

Schmerzhafte Interventionen (Spirometrie,
Bronchoskopie, autogene Drainage)

Komplikationen der Osteoporose mit Ky-
phosen; Frakturen

Rücken-
schmerzen

6–16 19–70

Muskuläre Dysfunktion

Sinusitiden

Nasale Polyposis

Kopf- und
Nacken-
schmerzen

13–42 6–64

Siehe Rückenschmerzen

ArthritisGelenk-
schmerzen

11–19 6–27

Hypertrophische pulmonale Osteoarthropa-
thie

Myalgien 3–19 6–44 Inaktivität

(Erwachsene mit CF im Mittel zwischen
23,5 und 31 Jahren) [32].

Neben Schmerzen durch die Grunder-
krankung selbst klagen viele Betroffene
zudem über iatrogene Schmerzen bei
Untersuchungen wie Blutentnahmen und
Lungenfunktionsuntersuchungen, aber
auch im Rahmen ihrer symptomatischen
Therapien, insbesondere bei der auto-
genen Drainage zur Sekretmobilisation
und Atemphysiotherapie [8, 29]. Durch
Letztere kommt es häufig zu einer Non-
Compliance bei der Durchführung dieser
täglich notwendigen Therapie und damit
zur Begünstigung von Exazerbationen
[13].

Die Thorax- und Abdominalschmerzen
insbesonderederKinderundJugendlichen
sindgemäßderbaldaktuellenICD-11-Klas-

sifikation [33] als sekundär chronische vis-
zerale rezidivierendeSchmerzeneinzuord-
nen mit unterschiedlich langen schmerz-
freien Phasen [12, 16, 29, 32], d. h. es sind
Schmerzen, die zwar lange, oft sogar le-
benslang bestehen, bei denen es aber v. a.
bei den Kindern und Jugendlichen regel-
haft auch längere Remissionszeiten oh-
ne Schmerzen gibt [19]. In der Häufigkeit
und der Wiederholungsrate von Schmer-
zepisoden bestehen keine wesentlichen
Unterschiede zwischen Erwachsenen und
Kindern [29], jedoch sind die Schmerzepi-
soden bei Erwachsenen länger und gehen
mit höheren Schmerzleveln einher [12, 16,
29, 32]. Laut Sermet-Gaudelus et al. [29]
leiden 73% der Erwachsenen an chroni-
schen Schmerzen, die in dieser Studie als
Schmerzen definiert sind, die seit mehr

als 6 Monaten anhalten oder rekurrieren
[29]. Hier ist insbesondere bei Kindern,
die öfter an intermittierenden Schmerzen
leiden, eine verständliche Aufklärung der
PatientenundElternüberVerlauf, konkrete
Therapiemöglichkeiten im Akutfall sowie
das sinnvolle Absetzen von Analgetika in
schmerzfreien Phasen erforderlich.

Ein gravierendes Problem scheint nach
demSchrifttumundauchnacheigenenEr-
fahrungen das geringe Problembewusst-
sein der Behandler für Schmerzen bei CF-
Patienten. Viele Betroffene verschweigen,
da nicht befragt, ihre Schmerzen, und grei-
fen zu Selbstmedikation mit freiverkäuf-
lichen Analgetika [29, 32, 37]. Hier kom-
mennebenParacetamol (59%)hauptsäch-
lichnichtsteroidaleAntirheumatika (NSAR;
10%), Acetylsalicylsäure (5%) und Spas-
molytika zum Einsatz [29]. Bei stärkeren
Schmerzen setzen Behandler neben den
oben genannten Analgetika weitere Sub-
stanzklassen ein. Opioide werden v. a. in
der Palliativbehandlung zur Symptomkon-
trolle von Schmerzen und Dyspnoe ein-
gesetzt, aber auch als Mittel der letzten
Wahl bei Episoden mit starken Schmer-
zen [9, 37]. Auch Gabapentin kommt in
amerikanischen CF-Zentren insbesondere
bei Thoraxschmerzen zum Einsatz [37]. In
Einzelfällenwerden auch immerwieder in-
vasive Therapien zur Behandlung abdomi-
neller und thorakaler Schmerzen wie die
Epiduralanalgesie mittels Kathetern und
die intrapleurale Injektion von Fentanyl
oder Bupivacain eingesetzt [5, 7]. Über
die Wirksamkeit der eingesetzten Analge-
tika liegen ebenso wie zu den spezifischen
Risiken der Therapie bei CF keine Daten
vor [12, 13, 16, 29, 32, 37].

Im Jahr 2020 erfolgte eine Befragung
in den USA zum Konsum von medizi-
nischen sowie generell von Tetrahydro-
cannabinol(THC)-haltigen Substanzen bei
CF-Patienten im Alter ab 12 Jahren mit der
größten Gruppe zwischen 21 und 34 Jah-
ren [30]. Von 16,5%, die den Konsum
von THC-haltigen Substanzen zumedizini-
schen Zwecken (Entspannung bei Angst-
symptomatik, Behandlungvonhauptsäch-
lich muskuloskeletalen Schmerzen, Appe-
titstimulation)angaben,verspürten90,3%
einen guten bis sehr guten Effekt [30]. Of-
fenbleiben muss jedoch, ob hier nicht ge-
wollt psychische Effekte im Vordergrund
standen. Bekanntlich ist der Effekt von THC
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auf akute Schmerzen derartig gering, dass
seineAnwendunghierbei vonden Fachge-
sellschaften ausdrücklich nicht empfohlen
wird [10, 24].

Zusätzlich versuchen sich einige Pati-
enten in alternativen Strategien und The-
rapieansätzen, die von Homöopathie über
Akupunktur bis zu physikalischen Maß-
nahmen (Ruhe oder Aktivität, Wärme oder
Kälte, Yoga und Meditation, Osteopathie)
reichen [15, 20, 30, 32]. Hier existieren
wenige prospektive Studien zu Wirksam-
keit und Effektivität. In einer prospektiven,
aber nicht kontrollierten Studie wurden
Gelenkschmerzen und Ängste durch ei-
ne regelmäßige Yogatherapie vermindert
[20]. Eine qualitativ hochwertige dreiarmi-
ge RCT mit aber nur 32 Probanden zeigte,
dass eine osteopathische Behandlung zu
einem Rückgang von Rücken- und Thorax-
schmerzen führt, jedoch erbrachte die os-
teopathische Behandlung gegenüber den
2 Kontrollgruppen (Gruppe 2: Scheinbe-
handlung [Körperkontakt ohne Interven-
tion], Gruppe3: keine zusätzliche Interven-
tion neben der normalen Therapie) keine
signifikante Besserung [15].

Diskussion

Schmerzen von Patienten mit CF sind
nachweislich ein häufiges und für die Be-
troffenen relevantes, jedoch in Deutsch-
land bislang wenig diskutiertes Problem,
das sich in den aktuellen CF-Leitlinien
nicht widerspiegelt [1]. Betroffen sind alle
Altersklassen ab dem frühen Kindesalter
[16, 29, 32]. Die Häufigkeit und Intensität
von Schmerzen bei CF erklären sich zum
Teil durch die typischen Komplikationen
der Erkrankung wie Thoraxschmerzen bei
Exazerbationen, Pleuritiden oder Osteo-
porose-bedingten Rippenfrakturen oder
aber als therapiebegleitendes Symptom
(. Tab. 1). Eine akute Obstruktionssymp-
tomatik wie beim distalen intestinalen
Obstruktionssyndrom (DIOS) verursacht
häufig abdominelle Schmerzen [18, 22].
Die erschwerte Schmerzkontrolle bei
CF könnte zudem durch eine generel-
le Senkung der Schmerzschwellen durch
rezidivierende Ausschüttung proinflam-
matorischer Zytokine bedingt sein [32].
Auch könnte die der CF zugrunde lie-
gende Fehlfunktion der CFTR-Kanäle die
körpereigene Schmerzhemmung über

Neuronen des peripheren und zentralen
Nervensystems negativ beeinflussen. Die
Aktivierung von Chloridkanälen führt hier
zu einer Depolarisation, die abhängig
vom Chloridgleichgewicht und der Ge-
schwindigkeit des Chloridstroms sowohl
eine Inhibition als auch eine Exzitation
hervorrufen kann [36].

Unsere Literaturrecherche zeigt die
vielfältigen Herausforderungen bei der
Schmerztherapie von Kindern, Jugend-
lichen oder auch Erwachsenen mit CF
auf. Zu beachten ist hier, dass sich nicht
nur die Schmerzarten, sondern auch die
Schmerzdauer mit zunehmendem Alter
verändert bzw. die Häufigkeit schmerz-
freier Intervalle abnimmt (. Tab. 1).
(i) Bereits ab dem frühen Kindesalter

treten meist zwar heftige rezidi-
vierende Schmerzepisoden auf,
dazwischen aber unterschiedlich
lange schmerzfreien Phasen [29].
Es müssen daher Medikamente mit
niedrigem Abhängigkeitspotenzial
Verwendung finden, die rasch auch
wieder abgesetzt werden können.
Außerdem sollten Konzepte zur Be-
handlung von Akutschmerzen mittels
Bedarfsmedikation im häuslichen
Setting mit den Familien besprochen
werden. Auch therapiebegleitende
Schmerzen müssen adäquat erfasst
und behandelt werden, um Kompli-
kationen wie Exazerbationen durch
Non-Compliance zu vermeiden und
die Teilhabe am alltäglichen Le-
ben zu verbessern [13, 16, 32]. Bei
Jugendlichen treten meist heftige
rezidivierende Schmerzen auf, die
schmerzfreien Phasen sind häufig
kürzer als im frühen Kindesalter und
Schmerzen können in Einzelfällen
auch schon chronisch auftreten [13,
16, 32]. Bei Erwachsenenmit CF treten
mit Progression der Erkrankung dann
typischerweise chronische Schmer-
zen auf [29], hier kann in schweren
Fällen eine Dauermedikation indiziert
sein. Die Schmerzlast liegt bei CF-
Patienten dabei deutlich über dem
Niveau der Allgemeinbevölkerung
[12, 26, 27, 32].

(ii) CF ist eine Systemerkrankung mit
einer großen Bandbreite im Ausmaß
der Organbeteiligungen (. Tab. 1).
Hieraus ergeben sich neben den

unterschiedlichen Therapieanforde-
rungen bei akuten und chronischen
Schmerzen spezifische Kontraindi-
kationen für einzelne Analgetika
(. Tab. 2). Ein starres Schema ver-
bietet sich somit, da Analgetika in
bestimmten Konstellationen Mittel
der 1. Wahl, in anderen dagegen
kontraindiziert sein können. Auch
nichtmedikamentöse Therapiemaß-
nahmen wie Sport, Yoga etc. sollten
in die Behandlung miteinbezogen
werden.

(iii) Bisher existieren keine krankheits-
spezifischen Leitlinien oder Daten
zur analgetischen Wirksamkeit sowie
insbesondere vergleichende Studien
fehlen vollständig, sodass aktuell
auf die allgemeinen Leitlinien zum
Gebrauch von Opioiden und Nicht-
opioiden bei der Schmerztherapie
zurückgegriffen werden muss [19].
Es existieren lediglich Daten zur
Häufigkeit des Einsatzes diverser
Analgetika, nicht selten auf der Basis
der Selbstmedikation. Hier besteht
somit erheblicher Forschungsbedarf.
Zudem gibt es für bestimmte in der
Akutschmerztherapie sonst bewährte
Substanzen wie Metamizol oder Co-
xibe bislang keine Untersuchungen.
Auch für bestimmte Opioide wie Bu-
prenorphin, welches aufgrund seines
günstigen Nebenwirkungsprofils Vor-
teile gegenüber anderen Opioiden
haben könnte, wie von uns kürz-
lich in einer Kasuistik gezeigt [14],
fehlen entsprechende Daten. Das
Risiko einer Überdosierung und auch
Fehlmedikation u. a. durch Nicht-
erfassung einer Selbstmedikation ist
hoch. Eine Erhöhung der Sensibilität
für dieses Thema ist somit dringend
erforderlich. Es sollte mehr als bisher
Bestandteil der Aufklärung von Eltern
und Patienten sein.

Gängige Analgetika wie Paracetamol,
NSAR, Acetylsalicylsäure, Gabapentin und
Opioide sollten in kommenden Studien
auch auf ihre Nebenwirkungen überprüft
werden. Hierbei erschwert häufig v. a.
eine reduzierte Leber- und teilweise auch
Nierenfunktion die Auswahl und Dosie-
rung der Analgetika. Bei der Auswahl
eines geeigneten Nichtopioids sollten bei
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Tab. 2 Potenzielle Analgetika in der Schmerztherapie bei CF; Dosisempfehlung adaptiert nach [35]
Analgetikum Dosierung und Zulassung Potenzielle Risiken Potenzielle Anwendungsgebiete

Paracetamol
p.o., supp, i.v.

10–15mg/kg/ED
Max. 60mg/kg/Tag bzw. 4g/Tag
Ab Geburt

Hepatotoxizität, Übelkeit, Bauch- und Kopfschmer-
zen [2, 19, 35]
cave: CF-Hepatopathie, Leberzirrhose

Ggf. Thoraxschmerzen¸ ggf. viszerale/
abdominelle Schmerzen, therapiebeding-
te Schmerzen [32]

Ibuprofen p.o.,
supp

10mg/kg/ED
Max. 40mg/kg/Tag bzw.
2,4g/Tag
≥3 Monate bzw. ≥5kg

GI-Ulzera/-Blutung, Nephrotoxizität
Erhöht Inflammation in niedriger Dosierung [2, 12,
13, 19, 32, 35]
Cave: Hyperazidität, gastroösophagealer Reflux,
sekundäre Nephropathie [11, 19, 23, 31]

Kopfschmerzen, Arthritiden (z. T. mit Kor-
tison) [21], muskuloskeletale Schmerzen
[32], ggf. viszerale/abdominelle Schmer-
zen, therapiebedingte Schmerzen [32]

Metamizol
p.o., i.v.

10–15mg/kg/ED
Max. 75mg/kg/Tag bzw. 5g/Tag
≥3 Monate bzw. ≥5kg

Hypotension bei rascher i.v.-Gabe, Agranulozytose
(regelmäßige Blutbildkontrollen notwendig) [17,
35]

Viszerale/abdominelle Schmerzen [32]

Acetylsalicyl-
säure
p.o.

Analgesie: 10–15mg/kg/ED
Max. 60–80mg/kg/Tag bzw.
3g/Tag
≥12 Jahre

Erhöhte Blutungsneigung, Übelkeit, Erbrechen,
Unruhe, Reye-Syndrom [35]

Muskuloskeletale Schmerzen, Kopf-
schmerzen

Parecoxib i.v.,
i.m.

40mg als ED, max. 80mg/Tag
≥18 Jahre

Seltener gastrointestinale Nebenwirkungen als
Ibuprofen, Nephrotoxizität, Dosisreduktion bei
Leberfunktionsstörung und Gewicht <50kg erfor-
derlich [2, 19, 35]

Siehe Ibuprofen

Butylscopol-
amin p.o.,
supp, i.v.

0,3–0,6mg/kg/ED
Max. 1,5mg/kg/Tag bzw. Kinder
60mg/Tag; Erw. 100mg/Tag
≥6 Jahre

Tachykardie, Obstipation, Miktions- und Akkom-
modationsstörung [35]

Viszerale/abdominelle Schmerzen (mit
Metamizol) [32]

Gabapentin
p.o.

Neuropathische Schmerzen:
Zieldosis 3-mal 15–30mg/kg/ED
(Aufdosieren über 3 bis 7 Tage)
Max. 3,6g/Tag
≥18 Jahre

Schwindel, Kopfschmerzen, Benommenheit, Paräs-
thesien, emotionale Instabilität, Obstipation, Dys-
pepsie [35]
Cave: Depression, Angststörung, sozialer Rückzug
[25, 32], DIOS

Thoraxschmerzen („off-label“) [37], neu-
ropathische Schmerzen

Piritramid i.v. 0,05–01mg/kg/ED alle 4–6h
≥6 Monate

Buprenorphin
s. l.

0,2–0,4mg/ED alle 6–8h
≥15 Jahre

Atemdepression, Hypoxie (ggf. stationäre Über-
wachung bei Therapieeinleitung erforderlich),
Bronchospasmus, Juckreiz, Flush, Hypotension,
Bradykardie, Obstipation
[4, 9, 12, 28, 32, 34, 35, 37]
Cave: fortgeschrittene Lungenbeteiligung; DIOS

Thoraxschmerzen [37], hypertrophische
pulmonale Osteoarthropathie [21], Pallia-
tivmedizin [9]

Medizin. Ma-
rihuana (THC)

Keine Empfehlung vorliegend Chronischer Husten, erhöhte Sputumprodukti-
on, vermehrtes Giemen, Kurzatmigkeit; akute
Bronchitis, Müdigkeit, Schwindel, Erbrechen, Hal-
luzinationen [30]
Cave: fortgeschrittene Lungenbeteiligung

(Muskuloskeletale) Schmerzen, Angstzu-
stände, Appetitlosigkeit, Schlafstörungen
[30]

ED Einzeldosis, p.o. per os, i.v. intravenös, i.m. intramuskulär, s. l. sublingual, supp Suppositorium/rektal

erwünschter antiinflammatorischer Wir-
kung NSARs oder Coxibe gewählt werden,
ansonsten Paracetamol oder Metamizol,
wobei stets das individuelle Risikoprofil
beachtet werden muss [19]. Hauptgefah-
ren von NSAR sind die erhöhte Nephro-
toxizität, v. a. in Kombination mit den
häufig bei Exazerbationen eingesetzten
Aminoglykosiden, sowie die gastrointes-
tinale Blutungsgefahr bei bekannter CF-
assoziierter Hyperazidität [11, 19, 23, 31].
Bei einer CF-bedingten Hepatopathie ist
an eine Dosisreduktion oder den Ver-
zicht von Paracetamol aufgrund seiner
Hepatotoxizität zu denken [6].

Hinzu kommen die opioidvermittel-
ten Risiken, die wir bereits mittels eines

kürzlich veröffentlichten Fallberichts eines
Patienten mit stärksten Thoraxschmerzen
[14] zeigenkonnten.Die IntensitätderTho-
raxschmerzen korreliert mit der Progres-
sion der Erkrankung [13, 32]. Schmerzen
vermindern zusätzlich die Atemexkursion
und erschweren die Drainagetherapie.
Aber auch die dann oft unverzichtbaren
Opioide können bei falscher Auswahl
und zu hoher Dosierung nächtliche Hy-
poxie verstärken und dosisabhängig zu
Atemdepression führen [4, 9, 12, 32, 37].
Dosisunabhängig können Opioide durch
die Verminderung der Darmmobilität über
eine opioidinduzierte Obstipation (OIC)
die Gefahr eines distalen Obstruktions-
syndroms (DIOS) und Subileus erhöhen

[28, 34]. Die Therapieüberwachung sollte
im Regelfall durch den behandelnden
Pädiater oder Pneumologen erfolgen, in
komplizierten Fällen wie bei psychischer
Komorbidität oder Hinweisen auf Abhän-
gigkeit sollten Psychologen, Psychiater
oder Schmerzmediziner jedoch hinzuge-
zogen werden.
(iv) CF-Patienten werden aufgrund der

Versorgungsstrukturen in Deutsch-
land häufig von pädiatrischen Pneu-
mologen auch im Erwachsenenalter
weiter behandelt. Neben einer ge-
ringen Expertise in der Behandlung
chronischer Schmerzen in der Pädi-
atrie wird zudem bei Kindern und
teilweise auch Jugendlichen die
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Auswahl des richtigen Medikaments
durch die fehlende Zulassung er-
schwert (. Tab. 2). Auch bestehen
neben dem Mangel an Leitlinien
deutliche Versorgungslücken in der
Schmerztherapie in Deutschland für
Kinder- und Jugendliche mit nur
wenigen multidisziplinären Behand-
lungszentren [38].

Prospektive Studien zur Erfassung des
aktuellen Standes der Schmerztherapie
in Deutschland bei CF-Patienten sind
notwendig, um eine entsprechende Leit-
linie unter Beachtung aller Faktoren wie
Wirksamkeit, Risiken und Nebenwirkun-
gen ausarbeiten zu können. Zur besseren
Vergleichbarkeit sollten standardisierte
Fragebögen, die auch CF-spezifische Pro-
bleme erfassen, erarbeitet werden und
zum Einsatz kommen.

Fazit

4 EineSchmerzbehandlung istbeidenmeis-
ten Patienten mit Zystrischer Fibrose (CF)
notwendig und soll der Progression der
Erkrankung angepasst werden. Während
KindermeistnureinekurzzeitigeAkutthe-
rapie benötigen, ist bei Erwachsenenhäu-
figer die Therapie chronischer Schmerzen
erforderlich. Dabei sollten Medikamente
mit geringstem Abhängigkeitspotenzial
gewählt werden.

4 Bei starken Akutschmerzen soll eine Be-
darfsmedikation geprüft werden. Anwen-
dung und Gefahren müssen mit den Pati-
enten bzw. Eltern besprochen werden.

4 DieanalgetischeEffektivität jederSchmerz-
therapie (inklusive einer Selbstmedikati-
on) ist zu dokumentieren. Nicht wirksame
Medikamente sind abzusetzen.

4 Eine rationale Schmerztherapie sollte der
unterschiedlichen Ätiologie der Schmer-
zen Rechnung tragen. Nichtopioide sind
bei den meisten Schmerzarten Mittel der
1. Wahl, aber nur, wenn sie ausreichend
wirksam und im Einzelfall nicht kontrain-
diziert sind (. Tab. 2). Opioide sind Me-
dikamente der 2. oder 3. Wahl, aber soll-
ten auch dann in der niedrigsten, eben
ausreichend wirksamen Dosis eingesetzt
werden. Bei komplexen Fällen sollten Psy-
chologen oder Schmerzmediziner in die
Therapie involviert werden.

4 Obwohl hierzu nur wenige Studien vor-
liegen, halten wir angesichts der Risiken
jeder medikamentösen Therapie die Inte-
gration nichtpharmakologischer Verfahren
in die Standardtherapie für sinnvoll.
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Abstract

Pain in cystic fibrosis—An underestimated problem. A narrative review

Background: Cystic fibrosis (CF) is one of the most common inherited metabolic
diseases in Germany. It affects various organ systems and often leads to pain, which
is usually underestimated. To date, there are no guidelines on this relevant topic in
German-speaking countries.
Methods: A systematic literature search was performed in PubMed, German language
guidelines and literature on the topic of CF and pain. Papers containing data on CF, on
pain or its treatment in CF were considered relevant. The search retrieved a total of
1690 articles of which 41 were included in the present review
Results: The research revealed that pain of various kinds due to diverse organ
involvement is widespread; however, no German language guidelines or consensus
papers exist for the diagnostics and treatment of pain in CF. European and American
studies reflect the great relevance and range of the topic but they do not contain data
on the effectiveness of pain treatment. In addition to classical pain medication with
analgesics, many patients also rely on alternative healing methods such as physical
therapy, acupuncture or tetrahydrocannabinol (THC). In view of the multiple organ
dysfunctions, the use of analgesics is associated with particular risks.
Conclusion: Pain treatment is commonly required in patients with cystic fibrosis and
multiorgan involvement and has to be adapted to the progression of the disease.
Contraindications and side effects of analgesics have to be considered on an individual
basis. The inclusion of pain management in German language CF guidelines is urgently
needed.

Keywords
Chronic disease · Complications · Therapy · Guideline · Side effects
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