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 Dear Editor,
 We read with great interest, in the previous issue of this 
journal, one article and one letter to the editor, regarding the 
topic of predatory publishing. While reading these papers, 
we realized, with great pleasure, that both medical students 
from our small country1 and top international medical 
journals’ editors2 are deeply concerned with one of the worst 
enemies of true and honest science: predatory publishing! 
 Although our experience is relatively small we have 
been receiving in the last decade, dozens of monthly 
invitations from obscure journals, more or less recognizable 
at the already classic Beall’s blog.3 Now that Jeffrey Beall 
stopped updating this ever growing list we have a significant 
gap in the scholarly communications ecosystem, but there 
are already some companies assigning dedicated staff to 
the maintenance of this kind of lists.4 But, unfortunately, we 

do not believe that it will be free of charge. So, in a not so 
distant future, we may be seeing ourselves paying to get 
access to the name of the journals that are OK or not OK to 
publish with. Following what may become another profitable 
business, some scholarly analytics enterprises were really 
fast and have already gathered their own ‘black lists’.5

 In spite of this dramatic situation we would like to highlight 
that there are some researchers that, ironically, have been 
studying the predatory publishing phenomena itself, using 
their financial resources to pay for the article processing 
charges of their intentionally created fake articles. After 
publishing those papers (some of them incredibly creative 
or bizarre) the author shows them to his peers as a proof 
that no serious editor or reviewer has been through the 
manuscripts, denouncing all the fraud on the publishing 
process. This kind of funny experiences has been done for 
more than a decade.6 
 Finally if our reader gets tired of receiving unwanted 
e-mails with invitations for predatory publishing, one can 
always create your own random pseudo-scientific paper 
and submit it just for fun7… we are very curious, indeed, 
to see what will happen to scientific publishing, in the next 
decade as we´re living fascinating times of internet-fueled 
globalization.

no World Café; e a todos os participantes pelo seu contri-
buto. 
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 As imunodeficiências primárias (IDP) são doenças cró-
nicas raras que resultam de defeitos congénitos do sistema 
imunitário.1 Apesar da escassez de dados conhecidos rela-
tivamente à epidemiologia das IDP em Portugal, é notório 
o aumento do número de casos em adultos, provavelmente 
associado à maior divulgação destas doenças entre a co-
munidade médica, à facilitação do acesso a métodos de 
diagnóstico e à transição de doentes da Pediatria.

O Grupo de Interesse de IDP da Sociedade Portuguesa 
de Alergologia e Imunologia Clínica (SPAIC) efetuou, em 
setembro de 2015, um levantamento dos adultos com IDP 
em seguimento em serviços de Imunoalergologia, com o 
objetivo de conhecer a realidade nacional. Identificaram-se 
314 doentes (51% sexo masculino), com idade média de 
41 ± 16 anos (mínima 18, máxima 93), em seguimento em 
consulta de IDP desde os 34 ± 17 anos.

Os défices predominantemente de anticorpos foram, 
como esperado, os mais frequentes (92%; n = 289), em 
particular o défice seletivo de IgA (n = 116) e a imunodefi-
ciência comum variável (IDCV) (n = 112), sendo esta última 
a IDP sintomática mais frequente, com pico de incidência 

em idade adulta.2,3 A quase totalidade dos doentes com 
IDCV (92%; n = 104) encontrava-se sob terapêutica subs-
titutiva com IgG, dos quais 70,2% por via endovenosa e os 
restantes por via subcutânea. 

Foram identificados casos muito mais raros de doença 
granulomatosa crónica (n = 6), imunodeficiências combina-
das (n = 8, incluindo três casos de síndrome de hiper-IgE), 
doenças por imunodesregulação (n = 3, todos síndrome lin-
foproliferativa autoimune), defeitos do complemento (n = 3) 
ou da imunidade inata (n = 4). Encontrou-se uma diminuta 
proporção de doentes com diagnóstico genético molecular 
(6,7%).

A maioria das IDP cursam com suscetibilidade aumen-
tada a infeções, no entanto um número crescente de enti-
dades tem sido associado a manifestações de imunodes-
regulação, nomeadamente autoimunidade/autoinflamação 
e proliferação linfóide.4 Para controlo destas complicações, 
7,6% dos doentes estavam sob terapêutica imunossupres-
sora. Um pequeno grupo de doentes (3,2%) encontrava-se 
sob profilaxia infecciosa. 

Os dados aqui apresentados são os primeiros publica-
dos respeitantes à população de adultos com IDP no nosso 
país. O reduzido número de IDP não predominantemente 
humorais incluídas, mas também a baixa frequência rela-
tiva de doentes com défice seletivo de IgA, indiciam um 
elevado subdiagnóstico ou não notificação das IDP. A divul-
gação destes resultados poderá contribuir para aumentar a 
identificação/referenciação de doentes com IDP. Este tra-
balho evidencia ainda a experiência acumulada pelos ser-
viços de Imunoalergologia no seguimento de adultos com 
IDP e a vantagem do acompanhamento destes doentes em 
centros especializados.
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