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Nadciśnienie płucne jest stanem patofizjologicznym, który charakteryzuje się podwyższonym ciśnieniem w tętnicy płucnej definiowanym jako średnie ciśnienie w tętnicy płucnej ≥25 mm Hg. Rozpoznanie nadciśnienia płucnego tętniczego nie jest równoznaczna z rozpoznaniem nadciśnienia płucnego, ponieważ wymaga ono stwierdzenia podwyższonego oporu naczyniowego płuc i prawidłowego ciśnienia zaklinowania w tętnicy płucnej. 

Rozpowszechnienie nadciśnienia płucnego u pacjentów z wrodzonymi wadami serca jest szacowane na od 5% do 10%. 

Najnowsza klasyfikacja nadciśnienia płucnego (Nicea, 2013) wyszczególnia 5 grup: (1) tętnicze nadciśnienie płucne; (2), nadciśnienie płucne związane z chorobą lewego serca; (3), nadciśnienie płucne związane z chorobami płuc i niedotlenieniem; (4) przewlekłe zakrzepowo-zatorowe nadciśnienie płucne; oraz (5) nadciśnienie płucne z niejasnych przyczyn /wieloczynnikowe. 

Aktualizacja klasyfikacji klinicznej nadciśnienia płucnego 2013 pozwala na zakwalifikowanie nadciśnienia płucnego związanego z wrodzonymi wadami serca nie tylko klasy I wg WHO. Na przykład zespół Shona (szereg zwężeń w obrębie lewego serca) klasyfikowany jest do grupy 2. 

Paul Wood wyróżnia w swojej klasyfikacji nadciśnienia płucnego następujące rodzaje: pasywny, hiperkinetyczny, oporowy i wieloczynnikowy. Pasywne nadciśnienie płucne jest zdefiniowane przez wysokie ciśnienie w żyłach płucnych z powodu na przykład zwężenia lub niedomykalności zastawki mitralnej lub aortalnej. Nadciśnienie płucne hiperkinetyczne wynika ze zwiększonego przepływu krwi przez krążenie płucne ze względu na duży przeciek z lewa na prawo z normalnym oporem naczyń płucnych, ciężkiej niedomykalności zastawki płucnej, marskości wątroby. Oporowe nadciśnienie płucne może wynikać z zatoru tętnicy płucnej, zakrzepicy in situ lub wrodzonego zwężenia tętni płucnych, zmniejszenia podatności tętnic płucnych, atrezji tętnicy płucnej, niedotlenienia, kifoskoliozy.

Wieloczynnikowe nadciśnienie płucne wynika z co najmniej dwóch z wyżej wymienionych typów nadciśnienia płucnego. 

Dwie z wymienionych kategorii są szczególnie istotne dla nadciśnienia płucnego związanego z wrodzonymi wadami serca: hiperkinetyczne i wieloczynnikowe nadciśnienie płucne.
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