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	Wstępna ocena chorego z nadciśnieniem płucnym związanym z wadą wrodzoną serca obejmuje wywiad, badanie przedmiotowe, EKG, echokardiografię. Rozpoznanie nadciśnienia płucnego wymaga jednak diagnostyki inwazyjnej. 
	Dodatkowe badania obejmują: testy wydolnościowe, radiogram klatki piersiowej,  scyntygrafię wentylacyjno-perfuzyjną płuc, angiografię tomografii komputerowej, rezonans magnetyczny serca, badania czynnościowe układu oddechowego. 
	Typowe objawy nadciśnienia płucnego obejmują dusznością wysiłkową, zmęczenie, krwioplucie, stany przedomdleniowe i omdlenia. Brak jest specyficznych objawów dla  nadciśnienia płucnego związanego z wrodzonymi wadami serca. 
	Badanie fizykalne może ujawnić szmer niedomykalność zastawki trójdzielnej, szerokie rozdwojenie S2, głośne P2. 
	Nadciśnienie płucne jest zwykle podejrzewane na podstawie badania echokardiograficznego. U pacjentów z niedomykalnością zastawki trójdzielnej można oszacować ciśnienie skurczowe w prawej komorze. Dodatkowo badanie echokardiograficzne pozwala na ocenę czynności prawej komory serca.
	Pacjentów objawowych z wrodzonymi wadami serca, u których się podejrzewa nadciśnienie płucne należy poddać cewnikowaniu serca. Jest ono istotne dla potwierdzenia choroby oraz zrozumienia jej patofizjologii. W celu określenia pojemności minutowej serca zaleca się stosowanie metody Ficka z bezpośrednim pomiarem wychwytu O2 podczas cewnikowania. Procedura powinna być wykonana przez specjalistę posiadającego doświadczenie w nadciśnieniu płucnym związanym z wrodzonymi wadami serca.
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