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Hallermann-Streiff 증후군은 Hallermann과 

Streiff가 기술한 매우 드문 선천성 기형 중의 하나로 

새모양의 얼굴을 가진 두개기형, 치아이상, 왜소체구, 

감모증, 피부위축, 양안 소안구 및 선천백내장을 특징

으로 한다.
1,2
 현재까지 전세계적으로 약 150예가 보

고되고 있으며 국내에서는 소아과에서 2예, 안과에

서 4예의 총 6예가 보고되었고 그 중 선천백내장으

로 수술을 받은 경우가 1예, 녹내장으로 인해 홍채

절제술을 시행받은 경우가 1예 있었다.
3-8
 저자들은 

양안 홍채후유착과 소동공 및 무수정체안을 동반한 

Hallermann-Streiff 증후군 1예를 경험하였기에 

보고하고자 한다. 

대상과 방법

5세 여아가 양안의 시력 저하를 주소로 개인의원 방

문 후 선천백내장 의심 하에 본원으로 전원되었다. 초

진시 세극등검사상 양안의 360°의 홍채후유착이 있었

고 산동제를 점안하여도 산동되지 않았으며, 양안 동공

의 직경은 각각 1.8 mm, 1.7 mm였다(Fig. 1). 소동

공으로 인하여 안저검사는 불가능하였으나 초음파검사

상 망막박리는 관찰되지 않았다. A-scan상 양안의 안

축장 길이가 각각 17.43 mm, 16.10 mm, 각막직경

도 양안 8.5 mm로 소안구증, 소각막의 소견을 나타내

었다. 정신발달지체로 시력 검사는 할 수 없었으며 양

안 상안검의 덧눈꺼풀, 양안의 자발성 수평성 눈떨림, 

내사시 30PD가 관찰되었다.

환아는 신체적으로 건강한 부모의 1남 1녀 중 둘째로

서 제태기간 40주 질식 분만으로 출생하였고 어머니의 

산과력에서 유산, 약물복용, 전신질환 등의 특이사항은 

없었다. 부모의 가족력에서 전신 질환이나 유전 질환, 

안질환은 없었으며 안과적 검사상 정상 안소견을 보였

다. 환아의 오빠도 신체검사 및 안과적 검사상 특이 소

견을 보이지 않았다. 환아는 안과적 이상 외에도 발달

지연, 코끝이 앵무새 부리처럼 가늘고 뾰족한 새모양의 

얼굴, 두발(hair)과 미모(eyebrow)의 감모증 소견을 

할러만-스트라이프 증후군 1예
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목적 : Hallermann-Streiff 증후군으로 진단된 환아에서 양안 360° 홍채후유착과 소동공 및 무수정체안을 동반한 

증례를 경험하였기에 보고하고자 한다

대상과 방법 : 5세 여아가 양안의 시력 저하를 주소로 내원하였다. 정신발달지체로 시력검사는 불가능하였으며 소각

막, 소안구증, 눈떨림, 내사시가 관찰되었고 360° 홍채후유착 및 소동공으로 인하여 안저는 보이지 않았다. 발달지연, 

새모양의 얼굴, 감모증의 소견을 보여 소아과에 의뢰하여 Hallermann-Streiff 증후군으로 진단되었다. 소동공으로 

인해 굴절 검사 및 안저 검사가 되지 않아 홍채후유착 해리술을 시행하였다.

결과 : 우안의 홍채후유착을 제거한 후 홍채훅을 이용해 동공을 확장시킨 다음 전낭원형절개술을 시행하려 하였으나 

수정체낭과는 다른 양상의 막이 존재했으며 수정체와 섬모체소대는 관찰되지 않았다. 후낭원형절개술 역시 시행할 수 

없었으며 전낭원형절개 때와 마찬가지로 막이 관찰되었다. 앞유리체절제술을 시행하였고 액화된 유리체가 관찰되어 두 

겹의 막을 동반한 무수정체안으로 진단하였다. 2주 뒤 좌안의 수술을 시행하였으며 홍채후유착 제거 후 무수정체안으

로 진단하고 홍채후유착 해리술만을 시행하였다.

결론 : 본 증례에서처럼 Hallermann-Streiff 증후군의 경우 무수정체안의 가능성을 염두해 두어야 할 것이다.
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보여 소아과에 의뢰하여 Hallermann-Streiff 증후

군으로 진단하였다(Fig. 2). 신체 검사에서 신장 83.2 cm

로 3 percentile 미만, 체중 13 kg으로 3 percentile

미만, 머리둘레길이 48.6 cm로 10에서 25 percentile

의 발육지연 소견을 보였으며, 4세 때 혼자서 걷기 시

작하는 등 발달지연을 보였다. 얼굴과 턱이 현저히 작

았으며 두부 방사선 검사상 두개골의 발육부전 특히 

하악골과 안면부의 발육부전이 심하여 두개안면비

(Cranio-facial ratio)가 2배로 증가되어 있었고 

안와도 정상보다 작았다(Fig. 3). 혈액 및 소변 검

사, 심전도, 흉부 방사선 검사상 특이 소견은 보이지 

않았다.

소동공으로 인해 굴절검사 및 안저검사가 되지 않아 

양안 홍채후유착 해리술을 시행하였다.

Figure 1. Preoperative findings show a small pupil with 360-degree posterior synechiae. (A) Right eye. (B) Left eye. 

Figure 2. (A) Frontal view of the face shows a bird-like face with a long nose and microophthalmia. (B) Side view of the face
shows frontal bossing and emphasizes the bird-like face with underdevelopment of the mandible.
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결     과

우안을 먼저 수술하였다. 각막 공막 터널을 만든 후 

이를 통해 홍채후유착 해리술을 시행하고 동공연과 홍

채괄양근 주위에 부착된 섬유막(fibrous band)을 제

거하였다. 연속곡선수정체낭원형절개를 시행하려 하였

으나 완전한 연속곡선수정체낭원형절개가 되지 않고 수

정체낭이 찢어져 일반적인 수정체낭과 다른 양상을 보

였으며, 수정체와 섬모체소대는 관찰되지 않았다. 술 

후 후발성백내장을 예방하기 위해 후연속곡선수정체낭

원형절개를 하였으나 전낭원형절개 때와 마찬가지로 완

전한 후연속곡선수정체낭원형절개가 되지 않았다. 앞유

리체절제술을 시행하였으며, 액화된 유리체가 관찰되었

다. 저자들은 두 겹의 막을 동반한 무수정체안으로 진

단하였다. 소안구로 인해 환아의 눈에 맞는 인공수정체 

도수를 구할 수 없었으며, 술 후 합병증으로 녹내장 등

이 예상되어 인공수정체 삽입술은 시행하지 않았다.

2주 뒤 좌안에 대한 수술을 시행하였다. 우안에서와 

마찬가지 방법으로 홍채후유착 해리술을 시행하였다. 

수정체 유무를 알기 위해 평형염액을 전방 내로 주입하였

으며, 이 때 홍채가 뒤쪽으로 오목한 모양을 보여 수정체

가 없는 것으로 판단하고 다른 시술은 시행하지 않았다.

술 중 도상검안경을 이용하여 안저 검사를 시행하였

으나 양안 모두에서 특이 소견은 보이지 않았다.

술 후 시행한 세극등검사상 전방 내 염증은 관찰되지 

않았으며 Tonopen으로 측정한 양안 안압은 약 

17~20 mmHg 이었고 안저검사상 정상 소견을 보였

다. 술 후 2주째 시행한 조절마비굴절검사상 우안 

+10.5D sph -3.00D cyl Ax 180°, 좌안 +13.5D 

sph -3.00D cyl Ax 180° 였으며 안경을 처방하였다. 

술 후 1개월째 30PD의 내사시가 지속되었으며, 주시 

및 따라보기 검사 결과는 우안이 좌안에 비해 불량하였

다. 양안 문양 시유발전위검사에서 P100의 잠복기가 

연장된 소견 보였으며, 섬광 시유발전위검사상 P1 파

의 잠복기가 증가된 소견을 보였다(Fig. 4).

고     찰

Hallermann-Streiff 증후군은 새모양의 얼굴을 

가진 두개기형, 치아이상, 왜소체구, 감모증, 피부위축, 

양안 소안구 및 선천백내장 등 7가지 특이한 기형을 동

반하는 증후군으로서 1948년 Hallermann
1
이 처음으

로 2예를 보고하였다. 그 후 1958년 Francois9는 이

제까지 발표된 21예에 자신의 1예를 추가하여 총 22예

를 비교 분석하여 “A New Syndrome”이라고 보고하

면서 위 7가지 특징을 열거하였다.

본 질환의 원인에 대해서는 특별히 밝혀진 바는 없지

만 산발적인 돌연변이에 의한다고 알려져 있으며,
10
 

Figure 3. X-ray findings of the skull show a hypoplastic mandible and small orbits. Cranio-facial ratio increased twofold. (A) 
The antero-posterior view. (B) The left lateral view.
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elastin에서 결합조직의 변화와 glycoprotein 대사 

과정의 장애가 병인이라는 보고도 있다.
9
 가족적인 보

고도 있어 상염색체 우성유전이 추측되어지기도 하나 

모두 전형적이지 않은 예로 기록이 미흡하며 염색체 검

사 상 정상인 것이 대부분이었다.
7,8,11-14

 자궁 내 감염 

및 기형 유발 인자나 환경 인자에 의한 가능성도 의심

을 하고 있으나 확인되지는 못한 실정이다.
15

본 증후군은 Francois
9
가 기술한 7가지 주증상 외

에도 여러 가지 안이상을 동반할 수 있다. 여러 보고들

에 따르면 홍채후유착, 홍채위축, 구상각막, 백내장의 

자연융해에 의한 무수정체안 혹은 막성백내장, 초자체

혼탁, 포도막염, 시신경위축, 눈떨림, 사시 등의 소견이 

발견된다고 하였다.
5-8,11,12,16-18

본 증례에서는 양안의 소안구증과 홍채후유착, 무수

정체안 및 사시 등의 안과적 이상을 관찰할 수 있었다. 

A-scan 상 안축장이 우안 17.43 mm, 좌안 16.10 

mm로 매우 짧았는데 이는 Cho et al19이 발표한 신

생아의 평균 안축장인 17.54±0.68 mm와 거의 비슷

하였다. 각막 직경 또한 양안 8.5 mm로 Kim and 

Lee20가 보고한 정상 신생아의 평균 각막 직경 10.0±

0.4 mm과 비교하면 매우 작은 것을 알 수 있다.

선천백내장은 본 증후군의 80~90%에서 나타나는 

Figure 4. (A) Latencies of P1 wave were prolonged in right and left flash visual evoked potential (VEP). (B) Latencies of P100
value were prolonged in right and left pattern VEP.
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특징적인 안과적 증상이다. 하지만 백내장의 자연 융해

로 인해 막성백내장 또는 드물게는 무수정체안이 보고

되었으며,2,18,21,22 국내에서도 양안의 무수정체안을 동

반한 경우가 1예 보고된 바 있다.
8
 

Hallermann-Streiff 증후군에서 백내장 수술에 

대해서는 많은 논란이 있다. 상기도 폐쇄 때문에 마취

가 위험하며, 술 후 합병증이 발생할 가능성이 높고 백

내장의 자연 융해도 가능하므로 조기 수술이 좋지 않다

는 보고도 있고,17,21,23 자연 융해는 녹내장과 실명을 유

발할 수 있으므로 조기 수술이 낫다는 보고도 있다.
24
 

저자들은 시력 증진 및 약시 발생을 줄이기 위해 성인

이 되어서 혹은 언제 일어날지 모르는 자연 융해를 기

다리는 것보다 조기 수술을 하는 것이 더 낫다고 생각

한다. Sato et al
22
에 의하면 Hallermann-Streiff 

증후군에서 수정체낭의 혼탁이나 소동공으로 인해 수정

체의 자연 융해 유무를 알기 힘든 경우 초음파생체현미

경이 도움이 된다고 하였으며, 술 전 초음파생체현미경

을 통한 검사가 불필요한 마취나 수술을 줄일 수 있다

고 하였다. 하지만 수정체의 혼탁이나 소동공 때문에 

초음파생체현미경을 사용해야 진단이 될 정도로 시축을 

가리는 경우에는 조기 수술을 하는 것이 시력 발달에 

도움이 된다고 생각한다.

본 증례의 경우 수술 전에는 홍채후유착에 의한 소동

공으로 무수정체안의 여부를 알기 어려웠으며, 수술을 

통해 무수정체안임을 알 수 있었다. 술 후 검사상 특이 

소견은 보이지 않았으며, 현재 무수정체안에 대한 안경 

처방 후 경과 관찰 중이다.

Hallermann-Steiff 증후군의 경우 무수정체안의 

가능성을 항상 염두에 두어야 하며, 시력증진 및 약시

를 예방하기 위해 조기 수술 및 안경이나 콘택트렌즈를 

이용한 시력 교정을 해야 할 것으로 사료된다.
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=ABSTRACT=

A Case of Hallermann-Streiff Syndrome

Hong-Jae Park, M.D., Soo Jung Lee, M.D., Ph.D., Wan-Soo Kim, M.D., Ph.D.

Department of Ophthalmology, Maryknoll Hospital, Pusan, Korea

Purpose: We report a case of Hallermann-Streiff syndrome with 360° posterior synechiae, small pupils and 
aphakia.
Methods: A five-year-old female presented with decreasing visual acuity of both eyes. Visual acuity was not 
checkable due to mental retardation. Microcornea, microphthalmia, nystagmus and esotropia were found, and 
a fundus examination was not available due to 360° posterior synechiae and small pupils. She had 
developmental delays, bird-like face and hypotrichosis. A pediatric physician was consulted who diagnosed her 
with Hallermann-Streiff syndrome. Refraction and fundus examinations were impossible due to her small 
pupils, so synechiolysis was done.
Results: After synechiolysis and pupil dilatation in right eye with iris retractors, continuous curvilinear 
capsulorhexis (CCC) was attempted. However, the anterior capsule was unusually fragile and fibrtic. 
Therefore, the CCC failed. In addition, the crystalline lens and the zonule were not found. The posterior 
capsule was fragile similar to the anterior capsule. Complete posterior CCC (PCCC) was impossible. We 
could not find any formed vitreous in the vitreous cavity during anterior vitrectomy. We diagnosed the 
condition as aphakia with only two layers of membranes. Two weeks later, synechiolysis in the left eye was 
done. The left eye was also diagnosed with aphakia, and only synechiolysis was performed.
Conclusions: The possibility of aphakia must be always considered in cases of Hallermann-Streiff syndrome.
J Korean Ophthalmol Soc 48(9):1285-1290, 2007
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