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Abstract 
Le syndrome de Weill-MARCHESANI est une atteinte  héréditaire du tissu conjonctif qui touche  principalement les os et les yeux. [1]
Sur le plan ophtalmologique il est responsable d’une myopie sévère, une microsphérophaphakie et une ectopie cristallinienne qui  peut se compliquer d’un glaucome.

Nous rapportons le cas d’une patiente de  16 ans, issue d'un mariage consanguin de premier degré, qui consulte  pour une baisse bilatérale et progressive de l'acuité visuelle.

 L'examen général a trouvé :

UN nanisme et une brièveté des mains et des doigts

L'examen ophtalmologique a montré :

à droite, une acuité visuelle corrigée à 2/10 

à gauche : l’acuité visuelle était limitée à une perception 

Le tonus oculaire à l'admission était de 30 mm Hg à droite et 36 mm Hg à gauche

L’examen à la lampe à fente a objectivé une microsphérophakie avec une ectopie cristallinienne en ODG. L'examen du fond d'œil a mis en évidence une excavation de 8/10 à droite et une papille atrophique  à gauche)

Le patient était mis sous traitement hypotonisant, et vue la non réponse à la quadrithérapie il a été opéré de l'oeil droit avec réalisation d'une phakophagie avec vitrectomie antérieure puis une  trabéculectomie.

Le syndrome de WEILL MARCHESANI est une maladie systémique génétique rare du tissu conjonctif. Elle se caractérise par une petite taille, une brachydactylie avec articulations raides, des mouvements restreints, des traits mineurs du visage, un handicap mental, une microsphérophakie progressive, une myopie élevée, et une ectopie cristallinienne.[2]Les malformations cardiaques ont été décrites chez certains patients [3].72 % des patients atteints de cette maladie se compliquent de glaucome [4].Dans les formes compliquées de glaucome, le traitement médical peut être insuffisant pour contrôler l’hypertonie oculaire et des interventions chirurgicales, telles que l’iridectomie périphérique, la trabéculectomie, la phacophagie avec vitrectomie antérieure  peut être nécessaire de diminuer la pression intraoculaire [5].
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